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EF al ingreso: lesiones VESICULO-PUSTULOSAS aisladas que
Impresionan de melanosis pustulosa, resto normal.

Actitud expectante

Evolucién hacia COSTRAS con EXUDACION y curso en BROTES

Cultivo
PCR virus herpes simplex NEGATIVO

PCR virus varicela-zoster

INTERCONSULTA A DERMATOLOGIA

Se aprecia distribucidon de las lesiones siguiendo las
LINEAS DE BLASCHKO
Diagnostico de sospecha: INCONTINENCIA PIGMENTARIA

Imagenes 1,2,3. Lesiones de
Incontinencia pigmentaria en

BIOPSIA: infiltrado inflamatorio a expensas de eosinofilos, compatible
fase bullosa.

con incontinencia pigmentaria en estadio vesicular

INCONTINENCIA PIGMENTARIA

DIAGNOSTICO DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Clinica + biopsia - Herpes simplex
+ fondo de ojo y - Varicela
+seguimiento OFT estrecho - Impétigo
+/- RM y angio-RM - Candidiasis
- Exantema toxoalérgico del RN
- Melanosis neonatal pustulosa
TRATAMIENTO - Acropustulosis infantil

Variantes patogenicas del gen IKBKG

Mayor prevalencia mujeres 20:1

- Epidermolisis bullosa
Alivio sintomatico: - Miliaria rubra
-Hidratantes con base de avena

Evolucion lesiones cutaneas

-Fase BULLOSA (primeras semanas de vida): vesiculas o
pustulas sobre una base eritematosa, generalmente en
extremidades y tambiéen en tronco, cabeza, cuello y,

raramente, cara. Desaparicion en semanas-meses y EVOLUCION
reaparicion en forma de brotes. - Fondo de ojo normal
*Biopsia: infiltrado inflamatorio de eosindfilos en epidermis - Eco transfontanelar normal

| | | - Estudio molecular MLPA-NGS
-Fase VERRUCOSA: lesiones hiperqueratosicas de gen IKBKG: variante de
Ease de HIPERPIGMENTACION significado incierto y patron de

Inactivacion aleatorio, pendiente
estudio de la variante en muestra
de los padres

*Biopsia: macrofagos cargados de melanina al microscopio
(de ahi el termino ‘incontinencia pigmentaria’).

‘Fase ATROFICA (adolescencia): lesiones hipopigmentadas

y cicatriciales.
Imagen 4. Fase de hiperpigmentacion

DIAGNOSTICO CLINICO DE INCONTINENCIA PIGMENTARIA

Ausencia de dientes, forma conica, g ) _
retraso en la erupcion Afectacion cutanea exclusiva

Isquemia y neovascularizacion

retiniana, desprendimiento de BIBLIOGRAFEIA

retina, microftalmia

Convulsiones, problemas motores, 1. Martinez-Menchén T, Guillén-Navarro E. Ectodermal dysplasia. Genetic diseases of the skin in
microcefalia, dificultad de children. En: Schachner L, Hansen R, editores. Pediatric Dermatology. 32 ed. Mosby; 2004.

aprendizaje o ataxia

2. Orphanet: una base de datos en linea de enfermedades raras y medicamentos hueérfanos.
Incontinencia pigmentaria. Copyright, INSERM 1999. Disponible en http://www.orpha.net. Ultimo
acceso (21 ene 2022).




