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Pigmentación lineal hemicorporal
en una niña

Unilateral Linear Hyperpigmentation in a Girl

Historia clı́nica

Una niña de 12 años, sin antecedentes patológicos de
interés, consultó por lesiones pigmentadas en el tronco, el
brazo derecho y la pierna derecha de tres años de evolución.
Las lesiones eran asintomáticas y habı́an ido apareciendo
gradualmente en dirección caudo-craneal. No referı́a
inflamación ni induración previa, ni cambios sustanciales
en la coloración.

Exploración fı́sica

En la exploración fı́sica se apreciaban lesiones hiperpigmen-
tadas de distribución blaschkoide en el hemicuerpo lateral
derecho, que afectaban a toda la longitud de las extremi-
dades y a la cara anterior y posterior del tronco (figs. 1 y 2).
Las lesiones no mostraban induración ni alopecia, pero en
algunas zonas estaban levemente deprimidas.

Histopatologı́a

El estudio histológico reveló una llamativa hiperpigmen-
tación de la capa basal de la epidermis, engrosamiento y

homogeneización del colágeno en la dermis reticular y un
leve infiltrado inflamatorio perivascular crónico compuesto
por linfocitos, histiocitos y ocasionales células plasmáticas
(fig. 3). Los anejos cutáneos y las glándulas sudorı́paras
ecrinas estaban completamente preservados, y la tinción
con orceı́na descartó alteración de las fibras elásticas.

Exploraciones complementarias

Hemograma completo y bioquı́mica elemental normales.
ANA negativos.
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Figura 3 Tinción con hematoxilina-eosina (� 40).

Figura 2

Figura 1
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¿Cuál es su diagnóstico?
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Diagnóstico

Atrofodermia lineal de Moulin (ALM).

Evolución y tratamiento

Con la sospecha clı́nica de morfea, la paciente habı́a sido
tratada con fototerapia convencional tipo UVA (tres sesiones
por semana durante dos meses) y cistina oral durante un
mes, sin observarse ninguna mejorı́a. En la actualidad las
lesiones permanecen estables.

Comentario

La ALM es una entidad rara de origen desconocido caracte-
rizada por la aparición de lesiones hiperpigmentadas lineales
que siguen las lı́neas de Blaschko. La mayorı́a de los casos
descritos aparecen durante la infancia y afectan a un pequeño
segmento corporal1,2, siendo excepcional encontrar formas
completamente hemicorporales como la de nuestra paciente.
Hasta el momento sólo se han descrito casos esporádicos, y al
igual que ocurre con otras enfermedades de distribución
blaschkoide se cree que aparece como consecuencia de un
mosaicismo postzigótico que afecta a un gen desconocido1.
Las lesiones son asintomáticas y sólo ocasionalmente están
precedidas por un estadio inflamatorio1,3. No se han descrito
enfermedades sistémicas asociadas a la ALM, aunque en un
caso aislado se detectaron anticuerpos antinucleares positi-
vos4. Los hallazgos histológicos son variables; en los casos
descritos inicialmente no se apreciaba esclerosis dérmica ni
infiltración inflamatoria5, pero posteriormente se ha observa-
do un grado variable de colagenización dérmica y la presencia
de infiltrados inflamatorios perivasculares1,2. Hay hiperpig-
mentación de la capa basal y, a pesar de lo que su nombre
implica, no existe atrofia de la dermis, probablemente porque
la leve depresión de las lesiones que se observa en la clı́nica se
produce a expensas de la reducción del tejido celular
subcutáneo5. Los principales diagnósticos diferenciales son la
atrofodermia de Pasini y Pierini y la morfea lineal. La
atrofodermia de Pasini y Pierini es histológicamente indistin-
guible de la ALM, pero en este caso las lesiones no son
lineales, sino parcheadas y generalmente se localizan en la
espalda. Las lesiones lineales de la morfea presentan un
tono nacarado, alopecia e induración, pero en algunas
ocasiones son pigmentadas y en la fase tardı́a pierden la
induración. Desde el punto de vista histológico se observa una

esclerosis mucho más llamativa que en la ALM, ası́
como desaparición de los anejos cutáneos y afectación
ocasional de tejidos profundos. Teniendo en cuenta las
similitudes clı́nicas e histológicas, algunos autores consideran
que la ALM podrı́a tratarse de un estadio final de la morfea
lineal, pero para otros hay suficientes datos que permiten
diferenciarlas1.

La ALM es de curso crónico, y no se conoce ningún
tratamiento efectivo para la enfermedad. En un caso aislado
el aminobenzoato de potasio (potaba) demostró utilidad para
estabilizar precozmente la progresión de la enfermedad6.
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(Á. Hernández-Martı́n).

ARTICLE IN PRESS

CASOS PARA EL DIAGNÓSTICO450
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