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RESUMEN

Introduccién: El nevus epidérmico es una anomalia del
desarrollo epidérmico que puede afectar cualquier parte del
cuerpo, aunque se cita el predominio en las extremidades. Sibien
esta entidad no es infrecuente, la presencia de hiperqueratosis
epidermolitica en la biopsia cutdnea es un hallazgo
relativamente poco comun, como lo demuestra la literatura
consultada. Caso Clinico: Presentamos el caso de un paciente de
sexo masculino de dos afios de edad, con el diagndstico de nevus
epidérmico verrugoso lineal unilateral afectando el hemicuerpo
izquierdo, con evidencias histopatologicas de hiperqueratosis
epidermolitica. Discusién: El nevus epidérmico lineal unilateral
es una forma rara de nevus epidérmico y también es inusual la
presencia de hiperqgeratosis epidermolitica. Se presenta
generalmente dentro de los 5 primeros afios de vida y las lesiones
son intensamente pruriginosas. Estos nevos son frecuentemente
refractarios al tratamiento topico y la extirpacion quirurgica
puede ser una opcion para mejorar los sintomas.

Palabras claves: Hiperqueratosis epidermolitica, nevus
epidérmico verrugoso.

INTRODUCCION

El nevus epidérmico verrugoso, es una anomalia del
desarrollo de la epidermis . Los llamados congénitos son
los que se manifiestan al nacimiento correspondiendo al
60% de los casos. Pueden manifestarse también durante el
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primer afio de vida en un alto porcentaje (80%), crecen en
forma sostenida durante la infancia y en la adolescencia
alcanzan su mayor tamafio”.

La incidencia del nevus epidérmico verrugoso se estima
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en 1 por cada 1,000 nacidos vivos. Con frecuencia aparece
en forma esporadica, pero se han descrito casos
familiares. Afecta aambos sexos porigual.

Clinicamente aparecen como neoformaciones de aspecto
verrugoso, de uno o varios centimetros de didmetro, de
color marrén oscuro o pardo grisaceas, que pueden formar
placas bien delimitadas. Se manifiestan en cualquier parte
de la superficie cutanea y tienden a seguir las lineas de
Blaschko. La sintomatologia acompafante depende de la
variedad histologica, asi el nevus epidérmico verrugoso
inflamatorio lineal (NEVIL), se caracteriza por presentar
eritema, descamacion y prurito. Esta Glltima mas frecuente
en el sexo femenino (4:1)".

Los nevus verrugosos se clasifican en localizados,
unilaterales o sistematizados (parecen seguir el trayecto
de un vaso o nervio). El término Ictiosis Hystrix se refiere
a un nevus epidérmico grande, generalizado,
frecuentemente desfigurante, con disposicion bilateral
preferente en tronco y extremidades .

Si el nevus verrugoso es extenso, puede asociase a
anormalidades musculoesqueléticas, oculares, auditivas y
otras alteraciones neuroldgicas (sindrome de Solomon o
del nevus epidérmico).

La transformacion maligna de los nevus verrugosos es
rara; sin embargo, se han informado casos de carcinomas
basocelulares y epidermoides, los cuales deben
sospecharse ante el crecimiento rapido de un nodulo o
ulcera en el nevus. Las neoplasias malignas ocurren con
mayor frecuencia durante la infancia, adolescenciay edad
adulta, principalmente en las formas sistémicas y
localizadas.

La hiperqueratosis epidermolitica es una anomalia de la
queratinizacion que puede significar un defecto congénito
o adquirido y que constituye un patrén histologico
observado en diferentes entidades clinicas como por
ejemplo en la ictiosis ampollar, la variante palmo-plantar
de la queratodermia, en acantomas solitarios o
diseminados, en la queratosis solar, en las paredes de
quistes pilares, en queratosis seborreicas, entre otras.
Puede ser encontrada adyacente a cualquier lesion como
un hallazgo casual ¥. Los estudios ultraestructurales
demuestran que en este proceso hay disrupcion de
tonofibrillas del queratinocito “”. Sin embargo es un
patron histologico relativamente poco comtn en la
variante unilateral del nevus epidérmico.

CASO CLINICO

Paciente masculino de dos afios de edad, procedente de
medio urbano. Primogénito, producto de parto eutdcico y
embarazo de término. Desarrollo psicomotor normal. No
presenta antecedentes personales ni familiares de valor.

Consulta por presentar desde el nacimiento papulas
levemente hiperpigmentadas, de superficie irregular,
dispuestas linealmente en muslo, fosa iliaca y flanco
izquierdo Ocasionalmente adquiere coloracion
eritematosa, que aparece y desaparece espontaneamente.
Se acompaiia de prurito.

Al examen fisico presenta placas eritemato-acastafiadas,
bien delimitadas de bordes irregulares, superficie
irregular, verrugosa con disposicion lineal, unilateral en
flanco, fosailiacay muslo izquierdo (Figuras 1 y 2).

Figura 1: Se observan varias lesiones verrugosas en region inguinal
izquierda.

Figura 2: Lesiones en la rodilla izquierda formando una placa
hiperqueratdsica.

Se realiza biopsia cutdnea con el fin de confirmar el
diagnéstico clinico y con interés cientifico. Se la remite
para estudio anatomo-patologico, fijada en formol al 10%,
la pieza es obtenida por una biopsia cutanea efectuada por
medio de un cilindro, que media 0.3 cm. de eje mayor.

El resultado informé que la epidermis presentaba una
notable acantosis con proyecciones papilomatosas en
cupula de iglesia e hiperqueratosis paraqueratosica muy
marcada como muestra la Figura 3.
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Figura 3: Histopatologia. Puede observarse la presencia de acantosis
con papilomatosis e hiperqueratosis muy notables (Hematoxilina 10x).

Las células de los estratos espinoso superior y granuloso
presentaron espacios claros alrededor de sus nucleos y
limites borrosos (Figura 4).

Figura 4: Histopatologia. El estrato granular se encuentra vacuolado y
muestra fragmentacion de granulos de queratohialina. Los bordes de las
células del estrato de Malpighio estan borrosos. (Hematoxilina 40x).

En la dermis superficial se observo un escaso infiltrado
inflamatorio de predominio mononuclear perivascular
histologicamente inespecifico.

El diagnostico anatomo-patologico final fue: Nevus
Epidérmico con rasgos de hiperqueratosis epidermolitica.
Lamentablemente al paciente no se le instaur6 tratamiento
por no haber acudido nuevamente a la consulta.

DISCUSION

La incidencia del nevus epidérmico verrugoso se estima
en 1 por cada 1,000 nacidos vivos. Aparece en forma
esporadica, afecta aambos sexos porigual.

La hiperqueratosis epidermolitica de manera poco usual
se asocia a la variante unilateral del nevus epidérmico.
Para determinar su frecuencia aproximada en el nevus
epidérmico hemos revisado un estudio realizado en la
Clinica Mayo (Rochester Minessota-USA), donde la
hiperqueratosis epidermolitica se encontré en el 5% de los
casos de nevus epidérmico (8 casos de 160 presentaron
dicho patrén histologico) y la hemos comparado con un
reciente estudio publicado, donde de los 16 casos
diagnosticados en nuestro servicio en pacientes menores
de 18 afios en un periodo de 4 afnos (2005-2008) solo este
(un caso) present6 el patron histologico de hiperqueratosis
epidermolitica, por lo que la frecuencia aproximada es
coincidente con el estudio anteriormente citado (6%) ™.

Se han descrito al menos 10 patrones histologicos
diferentes de nevus epidérmicos; en mas del 60% de los
casos el patron consiste en hiperqueratosis, papilomatosis,
acantosis y alargamiento de la red de crestas. Existe un
engrosamiento de la capa granular y con frecuencia hay un
ligero aumento de la melanina basal.

Se reportaron estos patrones en 167 especimenes de
biopsia de 160 pacientes con nevus epidérmicos tipicos
atendidos en la clinica Mayo desde 1960 hasta 1978 . El
patrén histologico mas frecuente fue el de hiperqueratosis
con papilomatosis, acantosis y alargamiento de la red de
crestas. Otras variantes histologicas encontradas fueron:
tipo acroqueratosis verrruciforme (espiras de iglesia),
hiperqueratosis  epidermolitica (con degeneracion
granulosa, tal y como se vio en nuestro caso), tipo
queratosis seborreica, psoriasiforme (nevus epidérmico
inflamatorio), verrucoide,
poroqueratdtico, tipo disqueratosis acantolitica focal y
tipo nevus comedénico .

El diagnostico diferencial debe plantearse con otras
lesiones hiperqueratoticas lineales o verrugosas como: la
incontinencia pigmenti (estadio verrugoso), el liquen
estriado, la poroqueratosis lineal, el liquen plano lineal y
la psoriasis lineal . La poroqueratosis lineal se distingue
del nevus epidérmico por la presencia patognomonica de
lalaminilla cornoide "”

El antecedente histérico de un estadio vesicular y la
naturaleza transitoria de las lesiones verrugosas de la
incontinencia pigmenti permite la diferenciacion de esta
condicion de un nevus epidérmico; histologicamente, la
incontinencia pigmenti muestra exocitosis eosinofilica,
disqueratosis, vacuolizacion de la capa basal e
incontinencia pigmentaria, los cuales estan ausentes en un
nevus epidérmico .

El liquen estriado puede ser dificil de excluir clinica e
histologicamente del NEVIL. Su diferenciacion es
importante desde un punto de vista de prondstico, ya que
el liquen estriado es auto limitado, mientras que el NEVIL
puede persistir indefinidamente. Desde el punto de vista
clinico el liquen estriado es asintomatico, mientras que el
NEVIL es usualmente pruriginoso; histologicamente, el
liquen estriado puede tener acantosis, un infiltrado
inflamatorio liquenoide, asi como un infiltrado
inflamatorio profundo periecrino .

El liquen plano consiste en papulas poligonales
aplanadas, pruriginosas, localizadas habitualmente en
areas de flexion de miembros, en forma simétrica y
bilateral; su histologia es tipica, con un patréon de
degeneracion vacuolar de la capa basal de la epidermis,
queratinocitos apoptoticos basales (Civatte),
hipergranulosis triangular en relacion al acrosiringio,
ortoqueratosis y un infiltrado inflamatorio denso de

verrucoso lineal
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linfocitos dispuesto en banda en dermis superficial,
acompafado de cuerpos coloides y melandfagos.

La psoriasis es una erupcion eritematoescamosa cuya
histologia muestra alargamiento regular de crestas y
pérdida de estrato granuloso de la epidermis, bajo una
costra paraqueratosica.

El nevus epidérmico es generalmente refractario a las
terapias topicas y la mejoria sintomadtica requiere de
continuidad de la terapia.

Dentro de las terapias topicas se mencionan el ditranol,
corticoides topicos bajo oclusion e intralesionales, 5-
fluoracilo topico, podofilina topica y retinoides tdpicos.
Se han utilizado inhibidores de la calcineurina
(calcipotriol) en el tratamiento de los nevos epidérmicos
verrugosos inflamatorios y lineales. La aplicacion a largo
plazo de corticoides topicos potentes es limitada por los
posibles efectos locales y sistémicos.

El tratamiento con queratoliticos solo consigue mejorar el
aspecto estético de las lesiones “'”. En este caso se deberia
evitar el uso de retinoides sistémicos, ya que nuestro
paciente tiene solo 2 afios, y los mismos son considerados
sustancias no recomendables en la infancia por el
desarrollo de malformaciones oseas y toxicidad cronica.
La toxicidad sistémica no esta vinculada a los retinoides
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