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¢CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

Lesiones lineales congénitas en un paciente pediatrico

Congenital linear lesions in a pediatric patient
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CASO CLINICO

Un varén de 4 afios, sin antecedentes personales
ni familiares de relevancia, fue llevado al Servicio de
Dermatologia por presentar lesiones lineales congéni-
tas en el hemicuerpo izquierdo. En el examen fisico se
evidenciaban micropdpulas hipopigmentadas de distri-
bucién lineal, las cuales seguian las lineas de Blaschko
y comprometian el hemitronco, el gliteo y el miem-
bro inferior izquierdo (Foto 1). En el pie contralateral
las lesiones adoptaban un aspecto atréfico lineal (Foto
2). Estas lesiones eran asintomdticas y estables desde el
nacimiento. Se realizaron biopsias cutdneas de una mi-
cropdpula hipopigmentada y de una lesién atréfica. En
ambas se observé una proliferacion de células epiteliales
basaloides, que crecian de manera radial a partir de un

FOTO 1: Micropapulas hipopigmentadas de distribucion lineal que seguian
las lineas de Blaschko.

foliculo piloso y formaban cordones y nidos interconec-

tados entre si, con tendencia a la formacién de quistes
infundibulares (Foto 3).

FOTO 3: En la dermis, proliferacion de células epiteliales basaloides que crecen a
partir de un foliculo piloso y forman cordones y nidos interconectados (HyE, 10X).
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DIAGNOSTICO
Hamartoma folicular basaloide.

COMENTARIOS

El hamartoma folicular basaloide (HFB) es una
malformacién folicular de presentacién infrecuente,
con una histologfa muy caracteristica, descripta por
Brown et dl. en 1969'2.

La fisiopatologfa del desarrollo de esta entidad se debe
a una mutacién del gen PATCH ubicado en el cromoso-
ma 9q22.3-g31 (el mismo gen alterado en el sindrome
del carcinoma basocelular nevoide o sindrome de Gor-
lin-Goltz). Si bien en la actualidad se describen mds de 200
mutaciones de este gen, la mutacién del HFB es diferente
de la del sindrome del carcinoma basocelular nevoide**.

El HEB puede presentarse clinicamente de forma
muy variada; se describen cinco formas clinicas: 1) gene-
ralizada adquirida asociada a alopecia difusa y miastenia
gravis, 2) generalizada familiar sin ninguna otra anoma-
lfa asociada, 3) generalizada congénita asociada a otros
defectos ectodérmicos y a enfermedades sistémicas, 4)
localizada y solitaria y 5) localizada lineal unilateral'°.

El paciente del caso presentaba la forma localizada uni-
lateral lineal, que puede ser congénita o manifestarse du-
rante la infancia. Se caracteriza por la presencia de méculas
hipocrémicas, pépulas, quistes de millium, comedones o
lesiones atréficas de distribucién lineal, las cuales pueden

comprometer la cara, el tronco o las extremidades'>.
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Cualquiera que sea la variante clinica, la histopato-
logia es similar en todas las variantes de presentacién.
Se caracteriza por la presencia de proliferaciones de
cordones epiteliales basaloides que emergen desde los
foliculos pilosos y reemplazan parcial o totalmente la
arquitectura folicular. El estroma circundante es escaso
y fibrético. Es frecuente, ademds, el hallazgo de peque-
fios quistes infundibulares. A diferencia del carcinoma
basocelular, en el HFB no hay atipias y con las técnicas
de inmunohistoquimica se observa positividad para
CD34 en el estroma>*,

Entre los diagnésticos diferenciales se describen
otras dermatosis que presentan una distribucién lineal
o unilateral, como el nevo epidérmico lineal, el sindro-
me de Goltz, el sindrome del carcinoma basocelular
nevoide, el nevo lineal ecrino, entre otras'.

Debido a la naturaleza benigna de esta patologfa y
su cardcter estable, el tratamiento estd indicado para
fines estéticos, entre los que se incluyen escisién por
cirugfa, criocirugia y l4ser, entre otros®.

Presentamos el caso de un paciente con HFB lineal
unilateral congénito, en el que se destacan las caracte-
risticas clinicas de esta patologfa y la importancia del
estudio histopatolégico para su diagndstico. No se in-
dicé tratamiento. Las lesiones contintian estables, sin
cambios significativos.
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