96

Cartas cientifico-clinica

farmaco, pero no existe evidencia de que el tratamiento con
este farmaco aumente el riesgo de melanoma o su
progresion”.

Para concluir, nos gustaria transmitir la importancia de
realizar una proteccion solar estricta asi como la de enviar a
estos pacientes al dermatologo ante la aparicion de
cualquier lesion pigmentada.
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Hipoplasia dérmica focal unilateral

Unilateral focal dermal hypoplasia

Sr. Director:

La hipoplasia dérmica focal (HDF) es una genodermatosis
infrecuente que se caracteriza por manifestaciones cuta-
neas especificas como hiperpigmentacion e hipopigmen-
tacion, atrofia y telangiectasias con distribucién cribiforme
o lineal que sigue las lineas de Blaschko.

Se hereda de forma dominante ligada al cromosoma X
debido al predominio en mujeres y a la frecuente historia de
abortos y fetos nacidos muertos en el caso de los varones. Se
cree que los pocos casos descritos en varones se deben a
mosaicismos somaticos, mutaciones de hemicromatides o
nuevas mutaciones’.

En estadios iniciales de la embriogénesis uno de los 2
cromosomas X en cada célula somatica se inactiva y forma la
cromatina sexual (lionizacion). Este fendmeno es aleatori-
zado y permanente, y da lugar a 2 poblaciones celulares
funcionalmente diferentes (mosaicismo funcional)?.

En las enfermedades dominantes ligadas al cromosoma X,
las mujeres afectadas presentan diversos tipos de manifes-
taciones clinicas, debido a que la lionizacion puede dar lugar
a 3 patrones de mosaicismo funcional: siguiendo las lineas
de Blasckho, con un patrén de lateralizacion o en tablero de
ajedrez’.

La HDF es una enfermedad dominante ligada al cromosoma
X, letal en los varones, en la que la lionizacion se manifiesta
habitualmente a lo largo de las lineas de Blasckho.

Presentamos el caso de un neonato con manifestaciones
cutaneas limitadas a un lado del cuerpo que, 2 afos mas
tarde, desarrollé6 minimas lesiones en el lado contralateral.

Nuestro caso probablemente se debe al patron de
lateralizacion de la lionizacion. En la revision de la
literatura médica s6lo hemos encontrado 3 casos similares
de HDF unilateral*®.

Se trata de una nifa de 20 meses de edad que desde el
nacimiento presenta lesiones cicatriciales atroficas, con
telangiectasias, hiperpigmentacion e hipopigmentacion, que
afectan a la axila izquierda, el lado izquierdo del tronco y el
miembro inferior izquierdo, siguiendo las lineas de Blaschko.
(fig. 1). En el lado izquierdo de la piramide nasal presentaba
una placa de atrofia cribiforme (fig. 2).

En la familia no habia antecedentes de interés y la madre
no referia historia previa de abortos.

Desde el nacimiento presentaba una obstruccion bilateral
del conducto lagrimal, por lo que se habia realizado una

S

Figura 1 Lesiones atroficas lineales que siguen las lineas de
Blaschko, con afectacion del lado izquierdo del cuerpo.
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Figura 2 Atrofia cribiforme en la nariz.

Figura 3 Biopsia cutanea de una lesion atréfica que muestra
atrofia de la dermis y presencia de tejido adiposo en la dermis,
hematoxilina-eosina x 20.

dacriocistectomia. No presentaba alteraciones musculoes-
queléticas, afectacion visceral ni del desarrollo psicomotor.

La biopsia cutanea de una de las lesiones lineales atroficas
mostraba una epidermis normal con presencia de tejido
adiposo en la parte alta de la dermis, que estaba
ligeramente atrofica (fig. 3).

En la ecografia cerebral y abdominal no se encontraron
alteraciones, ni tampoco en el estudio del cariotipo.

Basandose en las caracteristicas clinicas e histoldgicas se
diagnosticé de HDF.

A los 2 afos de seguimiento, la paciente desarrolld
minimas lesiones lineales, cribiformes en el brazo derecho.

La HDF o sindrome de Goltz es una enfermedad genética
infrecuente que afecta a los tejidos derivados del ectoder-
mo y mesodermo.

Recientemente se han descrito diversas mutaciones en el
gen PORCN, localizado en el cromosoma Xp11.23 y que
codifica una enzima crucial para el desarrollo normal de los
tejidos embrionarios’.

Las manifestaciones cutaneas, en especial las lesiones
poiquilodérmicas, que siguen las lineas de Blaschko, son los

hallazgos mas frecuentes. Otro hallazgo frecuente son los
papilomas fibroepiteliales, que suelen afectar a la region
perianal, vulvar y perineal pero que también pueden afectar
a la mucosa oral y al tracto respiratorio, y las hernias grasas,
que se presentan en mas de la mitad de los pacientes y se
deben a la presencia de tejido adiposo en la dermis.

Las ufas pueden estar ausentes o presentar atrofia o
distrofias. El pelo suele ser escaso y fragil y un 30% de los
pacientes presenta alopecia.

Las manifestaciones extracutaneas son muy variadas e
incluyen alteraciones musculoesqueléticas (sindactilia, au-
sencia de dedos, escoliosis o asimetria corporal), dismorfias
faciales (asimetria facial, menton prominente o puente
nasal estrecho), anomalias orales (defectos del esmalte,
dientes displasicos o ausencia de dientes), y anomalias en el
tracto gastrointestinal y urinario.

La mayoria de los pacientes con HDF presenta estriaciones
longitudinales en las epifisis de los huesos largos (osteopatia
estriada), que se consideran un signo distintivo de esta
enfermedad. Algunos pacientes tienen osteoporosis, displa-
sia fibrosa y lesiones quisticas en los huesos®'°,

Los hallazgos oculares mas frecuentes incluyen colobo-
mas, microftalmia, estrabismo, nistagmo y subluxacion del
cristalino, pero no son infrecuentes las alteraciones del
aparato lagrimal, como la inflamacién crénica y los quistes
del conducto lagrimal”.

No es infrecuente que los pacientes con HDF presenten
grados variables de retraso mental.

La mayor parte de los casos tiene un cariotipo normal y
sucede de forma esporadica, como es el caso de nuestra
paciente.

Aunque nuestra paciente no tiene afectacion visceral, las
manifestaciones cutaneas son lo suficientemente caracte-
risticas como para permitir el diagndstico de HDF.

Creemos que este caso es inusual debido a que presenta
lesiones cutaneas intensas restringidas inicialmente a un
solo lado del cuerpo, lo que podria explicarse por un
fendmeno de inactivacion selectiva del cromosoma X o por
una mutacion poscigotica.
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Liquen plano anular y atréfico:
presentacion de 3 casos

Atrophic lichen planus annularis: Presentation
of 3 cases

Sr. Director:

El liquen plano anular y atréfico es una variante de liquen
plano poco descrita en la literatura médica. Se caracte-
riza clinicamente por la presencia de papulas anulares de
borde sobreelevado y zona central atréfica que pueden
estar asociadas o no a las lesiones tipicas del liquen plano.
Histologicamente, las lesiones presentan en los bordes los
hallazgos propios del liquen plano junto con adelgaza-
miento progresivo de la epidermis y, en el centro,
disminucion y fragmentacion de las fibras elasticas de la
dermis.

Por su caracter infrecuente no se ha podido establecer
una localizacion tipica de las lesiones.

Se presentan los casos de 3 pacientes con liquen plano
anular y atrofico sin otro tipo de lesiones acompanantes,
localizadas en la region lumbar y que respondieron de la
misma manera al tratamiento pautado.

El primer caso se trataba de un paciente varéon de 47 afios
sin antecedentes personales de interés al que, en el

contexto de un control de nevus melanociticos por epilumi-
niscencia, se le detectaron varias lesiones cutaneas ausen-
tes en los controles anuales previos.

El segundo caso descrito era una mujer de 50 ahos con
antecedentes personales de diabetes mellitus en tratamien-
to con insulina, hipertension arterial e histerectomia por
carcinoma de endometrio que acude a la consulta para la
valoracion de unas lesiones de 3 meses de evolucion
(fig. 1A).

El tercer caso era un varén de 15 afos sin antecedentes
medicoquirurgicos de interés que acudid para la valoracion
de unas lesiones cutaneas de tiempo de evolucion
desconocido.

En los 3 casos las lesiones eran asintomaticas y se
localizaban en la linea media de la region lumbar. No
seguian un patron de agrupacion caracteristico, salvo en el
tercer caso, que adoptaba una disposicion lineal. Consistian
en papulas circulares de borde sobreelevado violaceo, que
en el segundo caso era ligeramente descamativo, con una
zona central atrofica.

No se encontraron lesiones en ninguna otra localizacion
cutanea, mucosa o ungueal.

Como exploraciones complementarias, en el primer caso
se solicitd una analitica de control, que no mostré ninguna
alteracion en el hemograma, la bioquimica ni el perfil
tiroideo, y serologias de virus de hepatitis B y C que fueron
negativas.

En los 3 casos se realiz6 una biopsia en sacabocados de
una de las lesiones y se incluyé la zona central atrofica y el

Figura 1

A) Imagen clinica del segundo caso. B) Imagen histoldgica del segundo caso: infiltrado liquenoide en banda con

degeneracion vacuolar de la capa basal y progresivo adelgazamiento de la epidermis desde el borde a la periferia de la lesion

(hematoxilina- eosina x20).
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