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Resumen

Introduccidn: Las lesiones hipopigmentadas de la piel son un motivo frecuente de consulta en
la infancia y pueden ser producidas por diversas causas. Objetivo: Conocer cuéles son las
patologias mas frecuentes que motivan la consulta al dermatdlogo por lesiones hipopigmentadas.
Método: Se registraron en forma prospectiva los 106 pacientes nuevos que fueron derivados
por lesiones hipopigmentadas al policlinico de dermatologia del Hospital Félix Bulnes Cerda
de Santiago de Chile. Se describen sus caracteristicas principales. Resultados: Los diagnds-
ticos dermatoldgicos fueron: 38% vitiligo, 18% pitiriasis alba, 18% nevo acrémico, 7% mosaicismo
hipopigmentado, 6% hipopigmentacién postinflamatoria, 5% liquen estriado, 5% npitiriasis
versicolor, 3% npitiriasis liquenoide crénica y 1% albinismo. Se describen las principales
caracteristicas y las enfermedades asociadas, se destaca la alta frecuencia de mosaicismo
hipopigmentado, de los cuales la mayoria no presenté anomalias extracutdneas.
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Hypopigmented skin disorders in children

Introduction: Hypopigmented skin disorders are frequent as a cause of dermatological consultation
in infancy, being caused by various etiologies. Objective: To identify the most common diseases
referred to a Dermatology Department by hypopigmented skin lesion. Method: We describe
the clinical features of 106 children with hypopigmented skin lesions seen at the Department
of Dermatology of the Felix Bulnes Cerda Hospital, Santiago. Results: Final diagnoses were
vitiligo (38%), pityriasis alba (18%), achromic nevus (18%), hypopigmented mosaicism (7%),
postinflammatory hypopigmentation (6%), lichen striatus (5%), pityriasis versicolor (5%), chronic
lichenoid pityriasis (3%) and albinism (1%). Conclusion: Vitiligo was the most frequent lesion.
We comment about the high frequency of hypopigmented mosaicism, most of the children
without other extracutaneous abnormalities.

(Key words: hypopigmented macules, childhood, mosaicism).
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INTRODUCCION

Las lesiones hipopigmentadas de la piel
son un motivo de consulta frecuente en la
infancia. Diversas patologias dermatoldgicas
se manifiestan por estas maculas de colo-
racion blanquecina, las que son de una gran
variedad clinica en cuanto a sus tonos, ta-
marnos, formas y localizaciones. Algunas de
ellas son banales, como por ejemplo la
pitiriasis alba, en cambio otras, como el
vitiligo, tienen gran importancia para la sa-
lud del paciente. Entre las que provocan
mayor preocupacion entre los padres y los
profesionales de la salud son aquellas que
se distribuyen a lo largo de las lineas de
Blaschko, especialmente si son extensas y
bilaterales, pues en algunos casos pueden
ser marcadores de sindromes neurocutéaneos
como la hipomelanosis de Ito o la inconti-
nencia pigmentaria. En los ultimos afos se
ha visto que el porcentaje de manifestacio-
nes extracutaneas, especialmente neurold-
gicas, oftalmoldgicas y musculoesqueléticas,
es menor a lo descrito inicialmente y ac-
tualmente se considera que son el fenotipo
de un mosaicismo que afecta diversos genes
pigmentarios'2.

El objetivo de este estudio fue determi-
nar cudles son las patologias manifestadas
por manchas blancas o hipopigmentadas en
la piel de los nifios, que motivan su deriva-
cién al policlinico de dermatologia del Hos-
pital Félix Bulnes Cerda, sea desde la aten-
cién primaria o de algun servicio clinico del
hospital.

METoDpo

De un total de 5 984 consultas dermato-
I6gicas en niflos menores de 14 afios duran-
te el periodo comprendido entre enero de
1999 y mayo del 2002, 106 correspondian a
pacientes nuevos que consultaron por lesio-
nes hipopigmentadas de la piel, derivados a
través de interconsultas desde los consul-
torios de atencién primaria correspondien-
tes al sector o desde algun Servicio Clinico
del hospital. Todos fueron evaluados por un
mismo dermatdlogo (LP). Ellos constituyen
los pacientes de este estudio descriptivo y
prospectivo. Para describirlos se consigna-
ron los datos de la anamnesis, examen fisi-
co, diagnéstico clinico y examenes de labo-
ratorio.
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El diagndstico dermatoldgico fue clinico,
basado en criterios diagndsticos previamen-
te establecidos, los que se detallan en la
tabla 1. Se incluyeron sdlo las consultas
nuevas por manchas blancas, excluyéndo-
se los casos en que se encontraban en for-
ma casual durante el examen fisico por otra
patologia.

En algunos casos se solicitaron exame-
nes de laboratorio complementarios, de acuer-
do al diagndstico y a los recursos disponi-
bles.

ResuLTADOS

De un total de 5 984 consultas dermato-
I6gicas en nifios durante ese periodo, 106
pacientes consultaron por lesiones hipopig-
mentadas de la piel (1,8%).

Los diagndsticos dermatoldgicos de las
lesiones hipopigmentadas observadas durante
el estudio se presentan en la tabla 2.

El principal motivo de derivacién fue el
vitiligo con 38 casos (35,8%). De estos, 23
pacientes eran ninas (60,5%) y la edad pro-
medio de presentacion fue 8,2 afios (rango
2 a 12 afios). Todos los casos fueron adqui-
ridos a partir de los 2 afos de edad, en 3 de
ellos (7,9%) se pesquisé un factor emocio-
nal relacionado con su inicio y 11 pacientes
(28,9%) tenian antecedentes familiares de
vitiligo. El tiempo de evolucion antes de la
consulta fluctué entre 1 mes y 10 afios. En
23 casos (60,5%) el vitiligo eran localiza-
dos, en 11 (28,9%) generalizados y en 4
(10,5%) segmentarios (figura 1). En 22 pa-
cientes se realizd determinacién de anticuer-
pos antitiroideos y hormonas tiroideas, en-
contrando en 5 casos (22,7%) anticuerpos
antitiroglobulinas y antimicrosomales sobre
los rangos normales, en un caso se diag-
nosticé ademas un bocio difuso hipertiroideo
y en otro hipotiroidismo.

En 19 pacientes (17,9%) se diagnostico
pitiriasis alba, sin predominancia por sexo
(10 hombres y 9 mujeres); todos los casos
fueron adquiridos, seis pacientes (31,5%)
tenian antecedentes personales de atopia y
la edad de la consulta varié entre los 2 'y 12
anos. Las lesiones estaban ubicadas princi-
palmente en la cara (79%) y 5 pacientes
(26,3%) tenian ademas varias manchas en
ambas extremidades; estas eran de tamafo
variable entre 0,5 y 2 cm (figura 2).

Diecinueve pacientes (17,9%), 8 nifas y
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11 nifos, fueron derivados por manchas que
correspondieron a nevos acromicos; 10 ca-
sos fueron congénitos (52,6%) y 9 (47,3%)
adquiridos entre el mes y los 5 afios de
edad. En cuanto el tipo de nevo, hubo 10
pacientes que tenian lesiones ovales o re-
dondeadas y 9 lesiones lineales o
segmentarias. Ocho nifios presentaron le-
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siones unicas (42,1%) y el resto tenia entre
2 y 4 manchas (figura 3). Las localizacio-
nes mas frecuentes fueron: 12 en tronco y
12 en extremidades inferiores. En 2 casos
(10,5%) se encontré patologia asociada: una
paciente de 6 afnos con diagndstico de epi-
lepsia, sindrome hipoténico, hipoacusia y
retardo del desarrollo psicomotor que falle-

Tabla 1. Criterios diagndsticos

Diagnodstico

Criterios de diagnéstico clinicos e histolégicos utilizados

Vitiligo

Méculas acrémicas, bien delimitadas, de ubicacién periorificial,

codos, rodillas, dorso de manos y pies, axilas e ingles

Pitiriasis alba

Méaculas hipocrémicas, ligeramente descamativas, mal deli-

mitadas, ovaladas, de ubicacion preferencial en cara y bra-
z0s, que se acentlian en el verano

Nevo acrémico

Macula hipocrémica aislada, generalmente unica, de bordes

irregulares, de forma y tamarfio variable, que afecta a cual-
quier segmento corporal y que también puede distribuirse en
forma lineal o siguiendo las lineas de Blaschko

Mosaicismo hipopigmentado

Méaculas hipocrémicas que se distribuyen en forma lineal,

espiralada o en bloque, siguiendo las lineas de Blaschko,
que afectan al menos 2 segmentos corporales o 2 lesiones
en distintas lineas de Blaschko dentro de la misma area cor-
poral, uni o bilaterales

Hipopigmentacion postinflamatoria

Maculas hipocrémicas que quedan después de un proceso

inflamatorio de la piel, como por ejemplo psoriasis, dermati-
tis atdpica, prurigo, traumatismos, etc

Liquen estriado

Dermatosis inflamatoria autolimitada que sigue Ias lineas de

Blaschko, constituida por péapulas pequefas, planas, de co-
lor piel o blancas que se extienden a lo largo de una extre-
midad y que en su etapa final deja una hipopigmentacion
lineal que puede persistir por varios afios. Histologicamente
corresponde a una dermatitis de interfase cronica con carac-
teristicas espongidticas y liquenoideas

Pitiriasis versicolor

Infeccién micética superficial producida por Malassezia furfur,

que se manifiesta por maculas multiples, de color variable
entre blanco y marrén, con descamacion fina que compro-
mete el tronco, extremidades superiores y en los lactantes
especialmente la regién frontal

Pitiriasis liquenoide cronica

Dermatosis caracterizada por papulas liquenoides de 3 a

10 mm, eritematoescamosas, de evolucién crénica, en bro-
tes, que en su evolucion dejan lesiones hipopigmentadas
residuales. Histolédgicamente presenta paraqueratosis,
espongiosis leve, exocitosis de células mononucleares y en
la dermis hay un infiltrado mononuclear perivascular

Albinismo

Grupo de trastornos genéticos caracterizados por la ausen-

cia, ya sea parcial o total, la de pigmentacion de la piel y

fanéreos
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Tabla 2. Diagnosticos dermatolégicos de lesiones hipopigmentadas derivadas al especialista

Diagnéstico n de pacientes %
Vitiligo 38 35,8
Pitiriasis alba 19 17,9
Nevo acrémico 19 17,9
Mosaicismo hipopigmentado 8 7,5
Hipopigmentacién postinflamatoria 7 6,6
Liquen estriado 6 5,6
Pitiriasis versicolor 5 4,7
Pitiriasis liquenoide cronica 3 2,8
Albinismo 1 0,9
Total 106 100

Ci6 a causa de un neuroblastoma y que pre-
sentaba ademas un nevo acrémico lineal en
la cara interna de un muslo. El otro caso
era un nifo de 12 anos portador de escoliosis,
depresion en tratamiento psiquiatrico y un
nevo acromico ovalado en una pierna.

Figura 1. Vitiligo segmentario en extremidad inferior
derecha.

En 8 pacientes (7,5%), 4 nifios, se diag-
nosticd mosaicismo hipopigmentado. La edad
promedio fue 7 afos (rango entre 2 y 12
afos) y todos los casos fueron adquiridos:
7 casos (87,5%) antes de los 6 afios y 1
caso alrededor de los 10 afios de edad. Dos
pacientes (25%) tenian patologia asociada
al momento de la consulta: 1 nifio de 7 afos
con estenosis adrtica, déficit auditivo y vi-
sual, retraso pondoestatural y de aprendiza-
je y 1 niha de 8 afos con alteraciones
conductuales y retardo del desarrollo psico-
motor.

Siete pacientes (6,6%) presentaron ma-
culas hipopigmentadas atribuibles a un pro-
ceso inflamatorio previo (traumatismo, der-
matitis del pafal, picaduras de insecto, etc).

Figura 2. Pitiriasis alba en mejillas.
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Figura 3. Nevo acrémico en abdomen inferior.

Se ubicaban en tronco y extremidades, 2
eran unicas y 5 mdultiples, de tamafio entre
0,5y 10 cm.

En 6/106 pacientes se diagnosticd liquen
estriado (5,6%), 4 ubicados en extremida-
des inferiores y 2 en tronco.

Cinco pacientes (4,7%) presentaron una
pitiriasis versicolor, 2 eran lactantes meno-
res de 1 afio y 3 tenian de 12 a 14 afos.

Entre los diagndsticos infrecuentes se
detectaron 3 casos de pitiriasis liquenoide
crénica y un caso de albinismo.

Se realizé estudio histolégico en los 6
pacientes portadores de liquen estriado y
en los 3 con diagndstico de pitiriasis liquenoide
cronica, en todos se confirmé el diagndsti-
co clinico.

DiscusionN

Multiples patologias se manifiestan con
lesiones despigmentadas en el nifio, siendo
la mas frecuente en nuestro medio como
motivo de consulta, el vitiligo. Sin embargo,
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Figura 4. Mosaicismo hipopigmentado.

muchos nifios presentan manchas hipopig-
mentadas, congénitas o adquiridas que no
llaman la atencion de los padres porque se
consideran “marcas de nacimiento” o por-
que son facilmente identificadas como cica-
trices de algln proceso previo.

El vitiligo es una despigmentacion ad-
quirida de la piel, de etiologia desconocida
y base genética, que lleva a la destruccion
y desaparicion de los melanocitos en la zona
afectada. En su patogenia se ha involucrado
factores neurogénicos, autocitotoxicos y
autoinmunes, siendo este Ultimo el mas acep-
tado debido a la asociacion con otras enfer-
medades autoinmunes y a la deteccion en
plasma de autoanticuerpos antimelanocitos
y antitiroideos entre otros®. La mayoria de
los casos aparece antes de los 40 anos y
un 50% se inicia antes de los 20 afos por
lo que es considerada una enfermedad de
gente joven. El prondstico es impredecible
y durante su evolucién puede permanecer
estable, progresar indefinidamente o en ca-
s0s mas raros repigmentar en forma espon-
tanea. Clinicamente se describen 3 tipos de
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vitiligo: generalizado, localizado y segmen-
tario, con diferencias entre ellos en cuanto
a su evolucioén y prondstico. Al examen fisi-
co es facil diagnosticarlo ya que la lesion,
en general, es totalmente acréomica y con
bordes bien definidos, en ubicaciones ca-
racteristicas (periorificial, manos, rodillas,
codos, tobillos) (figura 1). Al momento de
diagnosticar un nifio con vitiligo se deberian
descartar otras posibles patologias asocia-
das, principalmente tiroideas, ya que puede
ser el primer signo de enfermedad autoinmune
de esta glandula. En este grupo de 38 pa-
cientes, 23% tenia anticuerpos antitiroideos
positivos y de ellos, 2 casos tenian altera-
cion funcional. A pesar de que el factor psi-
coldgico se ha considerado relevante en al-
gunas series, en este grupo de pacientes
sblo 3 casos referian un estrés familiar
concomitante con el inicio de la enferme-
dad. Los antecedentes familiares de vitiligo
se encontraron en un tercio de estos casos,
lo que confirma la importancia del factor
genético*S. El vitiligo no tiene un tratamien-
to especifico y se han evaluado gran canti-
dad de posibilidades terapéuticas, con re-
sultados variables, sin que ninguna sea to-
talmente efectiva. Entre ellas se destacan:
fototerapia (fotoquimioterapia con luz ultra-
violeta A, LUV B, laser eximer), agentes
inmunomoduladores como los corticoides, leva-
misol, tratamiento quirdrgico como microin-
jertos de piel normal o de melanocitos culti-
vados y por ultimo la despigmentacién de
las zonas pigmentadas residuales en los
casos de afectacion extensa, en adultos®.
Publicaciones recientes mencionan al tacro-
limus, un inmunomodulador usado en der-
matitis atopica, como una alternativa efi-
ciente y segura, especialmente en nifios”*.

La pitiriasis alba y el nevo acrémico fue-
ron el segundo motivo de consulta (18% cada
uno). Se estima que son los mas frecuen-
tes en la poblacion general y en general no
son derivados porque no constituyen un
motivo de preocupacion para los médicos o
los padres, y muchos son tratados por el
pediatra. La pitiriasis alba es una despig-
mentacion adquirida, originada por seque-
dad de la piel y que se ve frecuentemente
en nifios atdpicos. Se trata de maculas ova-
ladas, mal definidas, hipocromas, de super-
ficie &spera, Unicas o multiples que tienden
a ubicarse en la cara o brazos y que se
evidencian principalmente en verano por el
bronceado que sélo hiperpigmenta las zo-
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nas vecinas a las lesiones (figura 2). Se
tratan facilmente con lubricacion y fotopro-
teccion®,

El nevo acrémico es una macula hipocroma
generalmente congénita o que aparece an-
tes de los 5 afos de vida, no hereditaria,
estable y asintomatica. Suele ser una le-
sién aislada, de bordes irregulares, de for-
ma y tamano variables, que afecta a cual-
quier segmento corporal o que también pue-
de distribuirse en forma lineal o siguiendo
las lineas de Blaschko'? (figura 3), que
representan vias de migracién celular du-
rante la embriogénesis, siendo habitualmen-
te invisibles pero que se hacen evidentes
por hiper o hipopigmentacién cuando, por
una mutacion poscigoética, existen 2 o mas
clones celulares genéticamente diferentes en
un mismo individuo, lo que se denomina
mosaicismo'®'®. Cuando estos nevos seg-
mentarios son extensos y bilaterales se so-
lian diagnosticar bajo la denominacion de
hipomelanosis de Ito, un sindrome neuro-
cutédneo que asocia la hipopigmentacién con
multiples anomalias de tipo neuroldgico,
oftalmoldgico y musculoesqueléticas, entre
otras, y se sometia a los pacientes a exa-
menes excesivos buscando dirigidamente
estas alteraciones, generando preocupacion
innecesaria entre los padres, ya que en la
mayoria de los casos se trata de nifios
normales'®'” (figura 4).

Actualmente el término hipomelanosis de
Ito es controvertido, la mayoria de los auto-
res no lo considera un sindrome neurocutaneo
especifico sino que seria el fenotipo cuta-
neo heterogéneo de diferentes estados de
mosaicismo genético que se manifiesta con
hipopigmentacion y alteraciones extracuta-
neas multiples. En estudios genéticos se
ha demostrado mosaicismo en alrededor de
un 50% de estos pacientes y las alteracio-
nes detectadas son muy variables entre los
distintos individuos?'®. Inicialmente los por-
centajes de compromiso extracutdneo des-
critos en la literatura variaban entre 60 y
90% aunque en los Ultimos afos se consi-
deran menos frecuentes, entre 15y 33%'.
Ademas, cuando existe dafio neuroldgico,
este suele ser evidente en los primeros afos
de vida y los pacientes son manejados por
neurdlogos antes de ser referidos al derma-
télogo. Por otra parte, la extensién o severi-
dad de las lesiones cutaneas no tiene rela-
cién con una mayor frecuencia de alteracio-
nes extracutdneas y generalmente con el
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transcurso del tiempo van desapareciendo,
siendo muy raras en adultos™. Aun no se
llega a un consenso respecto de la mejor
denominacion para estos pacientes, se han
propuesto los términos “mosaicismo pigmen-
tario” e “hipopigmentacién a lo largo de las
lineas de Blaschko”. Lo que esta claro es
que el porcentaje de manifestaciones neuro-
l6gicas, oftalmoldgicas y/o musculoesque-
léticas es menor a lo referido inicialmente,
probablemente porque las primeras series
publicadas eran de pacientes atendidos en
centros de referencia neuroldgicos y/o derma-
tolégicos lo que constituye un sesgo de se-
leccion. Las ultimas series, que realizan en
forma dirigida exdmenes neuroldgicos, entre
otros, muestran cifras de manifestaciones
extracutaneas que oscilan entre un 15y 30%
por lo que no se justifica someter a estos
pacientes a exdmenes excesivos en forma
rutinaria sino sélo a aquellos casos en que
la evaluacion pediatrica, oftalmolégica y/o
neuroldgica lo justifique'®?'. Entre los 8 pa-
cientes con mosaicismo hipopigmentado del
grupo presentado, 2 (25%) tenian manifes-
taciones asociadas, neurolégicas, oftalmolo-
gicas y cardiacas, concordantes con lo des-
crito en la literatura, pero todas habian sido
diagnosticadas antes de ser referidas al der-
matdlogo. En el resto de los pacientes, no
se realizaron examenes dirigidos sino sdélo
evaluacién clinica. En nuestra serie, de los
19 pacientes con nevos acrémicos 2 (10%)
presentaron otras patologias, la nifa descri-
ta con un nevo segmentario lineal unico en
un muslo, un severo dafo neurolégico y fa-
llecié por un neuroblastoma, podria haber
correspondido a un mosaicismo. La mayo-
ria de los autores sin embargo, lo definen
clinicamente como constituido por 2 0 mas
lesiones hipocromas con distribucion en las
lineas de Blaschko. En este aspecto auln
no hay consenso ya que no hay criterios
especificos ni exdmenes de laboratorio para
diferenciar un nevo hipocromo lineal y/o
segmentario de una lesién hipopigmentada
de un mosaicismo'®.

Menos frecuentes como motivo de deri-
vacién fueron la hipopigmentacion postinfla-
matoria, la pitiriasis versicolor, el liquen es-
triado y enfermedades genéticas como el
albinismo. La pitiriasis versicolor es una in-
fecciéon micotica superficial producida por la
Malassezia furfur, forma filamentosa de la
levadura Ptityrosporum orbiculare, comen-
sal de la piel y que se manifiesta por macu-
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las multiples, de color variable entre blanco
y marrén, con descamacion fina que com-
promete el tronco, extremidades superiores
y en los lactantes especialmente la region
frontal?223. El liquen estriado es una dermatosis
inflamatoria autolimitada que sigue las li-
neas de Blaschko, constituida por papulas
pequefas, planas, de color piel o blancas,
que se extienden a lo largo de una extremi-
dad y que en su etapa final dejan una
hipopigmentacion lineal que puede persistir
por varios anos?.

Existen otras enfermedades como la es-
clerosis tuberosa u otros trastornos genéticos
que se manifiestan por lesiones hipopimen-
tadas de la piel en nifios, que no se detec-
taron en esta serie durante el periodo de
observacién, probablemente por su baja pre-
valencia (5 a 7 casos/10 000 habitantes en
la esclerosis tuberosa)', que deben ser con-
sideradas también entre los diagnésticos di-
ferenciales.

En conclusién, el vitiligo fue la causa
mas frecuente de derivacion al dermatélogo
por lesiones hipocromas en ninos en esta
serie, seguido por la pitiriasis alba y los
nevos acromicos. En los casos de vitiligo
recomendamos la evaluacion de anticuerpos
anti-tiroideos y en los casos de nevo acromico,
por la probable asociacién con anomalias
extracutaneas, cuando la hipopigmentacion
es a lo largo de las lineas de Blaschko o
cuando se trata de mosaicismo pigmentario,
realizar estudio y seguimento de acuerdo a
la evaluacién pediatrica, neuroldgica y
oftalmolégica completa.
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