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No es solo... cuestion de piel
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El nevo epidérmico (NE) es una lesion congénita que si-
gue las lineas de Blaschko y que histologicamente deriva
de la epidermis. La lesion puede ser verrugosa, lisa o ape-
nas palpable; pequefia o extensa; localizada o sistemati-
zada; aislada o asociada a anomalias sistémicas que afec-
tan fundamentalmente el esqueleto, los ojos y el sistema
nervioso central; en estos casos se denominan sindrome
del nevo epidérmico.

Presentamos a una paciente de 9 afios, argentina, que con-
sulto a los 4 afios de edad por presentar desde el nacimien-
to un nevo epidérmico verrugoso (NEV) que sigue las li-
neas de Blaschko en hemicuerpo derecho, extendiéndose
desde el cuello hasta el tobillo (Figs. 1,2y 3). En el flanco
derecho aparece un hemangioma en fase de involucién, y
en la region sacra se observa una fosita pilonidal sin fondo
visible. Con el fin de descartar las asociaciones extracu-
taneas relacionadas con el nevo epidérmico se solicitaron
estudios complementarios: en la radiografia de columna
se observo escoliosis dorsolumbar con desnivel bicresti-
lio. La resonancia magnética (RM) descartd la presencia
de disrafismo espinal. Las evaluaciones oftalmologica,
cardioldgica y la ecografia abdominal no revelaron anor-
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malidad. En conjunto con el desarrollo de la paciente, el
nevo se fue tornando mas verrugoso y papilomatoso prin-
cipalmente a nivel de cuello y axila provocando incomo-
didad estética y dificultades en la integracion social, por
lo que se realizo tratamiento ablativo con laser de CO, en
las 4reas mas visibles.

Debido a su sospecha y tratamiento temprano la escolio-
sis evolucion6 en forma favorable y ahora se encuentra
en tratamiento interdisciplinario con traumatologia y ki-
nesiologia.

COMENTARIO

El NE es un hamartoma derivado del ectodermo embrio-
nario. Es una malformacion rara con una incidenciade 1 a
1000 nacimientos, de los cuales un tercio desarrollara sin-
drome del nevo epidérmico.' En el NEV el componente
predominante es el queratinocitico. De acuerdo con la ex-
tension de las lesiones se han descripto formas localizadas
y sistematizadas. El NEV generalmente esté presente en el
momento del nacimiento y adopta una morfologia clinica
de multiples papulas, de superficie hiperqueratdsica y pa-
pilomatosa o claramente verrugosa, hiperpigmentadas y
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que se agrupan siguiendo un trayecto lineal, a lo largo de
las lineas de Blaschko.

Alfred Blaschko fue un dermatélogo aleman (1858-1922)
que examin6 a mas de 140 pacientes y presentd patrones
de distribucion de enfermedades dermatoldgicas. Estas 1i-
neas siguen un patron caracteristico en V en la espina dor-
sal, en S o remolino en tronco anterior y posterior y lineal
en las extremidades (Fig. 4). Estas lineas reflejan el patron
de migracion que sucede a lo largo del desarrollo embrio-
nario de la piel: las células migran desde la zona dorsal y
se fusionan en la linea media anterior.?

Las lesiones pueden asentar en cualquier area, como la
cabeza, el tronco o las extremidades, y habitualmente son
asintomaticas. Las mucosas pueden estar afectadas. Las
lesiones tienden a crecer y hacerse mas verrugosas a me-
dida que aumenta la edad del nifio hasta la adolescencia y,
en general, permanecen estables a partir de entonces. Se
presentan con frecuencia similar en ambos sexos y, aun-
que existen casos familiares de herencia autosémica do-
minante, en la mayoria de ellos se trata de un proceso de
aparicion esporadica. El denominado sindrome del nevo
epidérmico consiste en la asociacion de un nevo epidér-
mico sistematizado con otras anomalias del desarrollo.
Debido al avance en el estudio de las genodermatosis, se
conocen en la actualidad seis tipos de nevos epidérmicos
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caracterizados por sus manifestaciones clinicas y su patron
genético, a saber el sindrome del nevo sebaceo (sindrome
de Schimelpenning), el sindrome del nevo comedénico,
el sindrome del nevo de Becker, la facomatosis pigmen-
toqueratotica, el sindrome de Proteus y la hemidisplasia
congénita asociada a nevo ictiosiforme y defectos en los
miembros (sindrome de CHILD).?

Otros tipos de de nevos epidérmicos que deberian incluir-
se en esta clasificacion por su asociacion con anomalias
del desarrollo extracutaneas son el sindrome del nevo ve-
rrugoso o queratinocitico (en el que podemos incluir a la
paciente presentada) y el sindrome del nevo verrugoso
inflamatorio lineal (NEVIL).* Entre los trastornos extra-
cutaneos asociados a estos dos sindromes, las anomalias
osteoesqueléticas son las mas frecuentes (dos tercios de
los pacientes) y entre ellas la escoliosis y la cifosis son
las predominantes.’ Otras manifestaciones extracutaneas
descriptas asociadas al NE comprenden: malformaciones
cutaneas vasculares, hemangiomas (37%), como el caso
que presentamos y anomalias pigmentarias y dermatome-
galia. También se ha descripto compromiso neurologico,
que parece ser especialmente frecuente cuando el nevo
epidérmico afecta la cabeza, y que incluye atrofia corti-
cal, retraso mental, sordera neuroldgica y epilepsia. Otros
trastornos asociados que se han descripto en pacientes con
el sindrome del nevo epidérmico incluyen anomalias ocu-
lares, urogenitales y vasculares.

Entre los diagnosticos diferenciales del NEV deben te-
nerse en cuenta el liquen estriado, el liquen plano lineal,
la poroqueratosis lineal y las lesiones verrugosas de la in-
continencia pigmentaria.

Figura 4. Esquema de las lineas de Blaschko.
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El tratamiento de eleccion de los nevos epidérmicos de pe-
queilo tamaiio es la extirpacion quirurgica. En los casos de
nevos extensos sistematizados se trataran las areas cosmé-
ticamente mas visibles con técnicas ablativos; el laser de
CO, la técnica con mejores resultados estéticos y menor
riesgo de provocar cicatrizacion residual.
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Como conclusion destacamos que la presencia de un nevo
epidérmico sistematizado amerita descartar asociaciones
extracutaneas. Se debe realizar una cuidadosa evaluacion
neurolégica, traumatologica y oftalmologica y, de acuerdo
con los hallazgos encontrados, el seguimiento interdisci-
plinario pertinente.
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