
RECIÉN NACIDA 34+6 SG

Ingreso en Neonatología por prematuridad y bajo peso

EF al ingreso: lesiones VESICULO-PUSTULOSAS aisladas que 

impresionan de melanosis pustulosa, resto normal.

Actitud expectante

Evolución hacia COSTRAS con EXUDACIÓN y curso en BROTES

INTERCONSULTA A DERMATOLOGÍA

Se aprecia distribución de las lesiones siguiendo las

LINEAS DE BLASCHKO

Diagnóstico de sospecha: INCONTINENCIA PIGMENTARIA

BIOPSIA: infiltrado inflamatorio a expensas de eosinófilos, compatible 

con incontinencia pigmentaria en estadio vesicular
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

- Herpes simplex

- Varicela

- Impétigo

- Candidiasis

- Exantema toxoalérgico del RN

- Melanosis neonatal pustulosa

- Acropustulosis infantil

- Epidermolisis bullosa

- Miliaria rubra
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Cultivo

NEGATIVOPCR virus herpes simplex

PCR virus varicela-zoster

INCONTINENCIA PIGMENTARIA

GENÉTICA

Enfermedad rara: 27 casos anuales a nivel mundial

Variantes patogénicas del gen IKBKG

Herencia dominante ligada al X

Mayor prevalencia mujeres 20:1

Penetrancia y expresividad variables

100 % AFECTACIÓN CUTÁNEA 

Evolución lesiones cutáneas

-Fase BULLOSA (primeras semanas de vida): vesículas o 

pústulas sobre una base eritematosa, generalmente en 

extremidades y también en tronco, cabeza, cuello y, 

raramente, cara. Desaparición en semanas-meses y 

reaparición en forma de brotes.

*Biopsia: infiltrado inflamatorio de eosinófilos en epidermis

-Fase VERRUCOSA: lesiones hiperqueratósicas

-Fase de HIPERPIGMENTACIÓN

*Biopsia: macrófagos cargados de melanina al microscopio 

(de ahí el término ‘incontinencia pigmentaria’). 

-Fase ATRÓFICA (adolescencia): lesiones hipopigmentadas 

y cicatriciales.

OTRAS MANIFESTACIONES

DENTALES (80%)
Ausencia de dientes, forma cónica, 

retraso en la erupción 

OCULARES (17-77%)

Isquemia y neovascularización

retiniana, desprendimiento de 

retina, microftalmia

NEUROLÓGICAS (30%)

Convulsiones, problemas motores, 

microcefalia, dificultad de 

aprendizaje o ataxia

.

TRATAMIENTO

Alivio sintomático:

-Hidratantes con base de avena

.

DIAGNÓSTICO

Clínica + biopsia  

+ fondo de ojo y 

+seguimiento OFT estrecho

+/- RM y angio-RM . .

EVOLUCIÓN

- Fondo de ojo normal

- Eco transfontanelar normal

- Estudio molecular MLPA-NGS 

de gen IKBKG: variante de 

significado incierto y patrón de 

inactivación aleatorio, pendiente 

estudio de la variante en muestra 

de los padres

Imagen 4. Fase de hiperpigmentación

Imágenes 1,2,3. Lesiones de

incontinencia pigmentaria en

fase bullosa.

.

DIAGNÓSTICO CLÍNICO DE INCONTINENCIA PIGMENTARIA

Afectación cutánea exclusiva
.


