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Bebé Michelin asociado
a anomalias faciales

W o

Michelin Baby Associated With Facial
Abnormalities

Sr. Director:

El término bebé Michelin (BM) fue acuinado por primera
vez en 1969 por Ross, quien describié un caso de un bebé
con multiples repliegues de piel generalizados asociado a
hemihipertrofia y puente nasal ancho'. Presentamos un caso
clinico de BM en una nifa con leves anomalias dismorficas
asociadas.

Una nina de 3 meses de vida, nacida a las 34 sema-
nas, de origen rumano, sin antecedentes de consanguinidad,
que consultd por exceso de pliegues en la piel. No pre-
sentaba ningln antecedente personal o familiar de interés.
A la exploracion fisica se observaron abundantes repliegues
cutaneos circunferenciales de consistencia blanda solida,
en extremidades y cuello (fig. 1). Ademas, se apreciaron
microcefalia con aplanamiento fronto-temporal e hipotelo-
rismo, orejas pequefnas de baja implantacion y teletelia.
La biopsia de piel mostré un acimulo excesivo de tejido
adiposo en la dermis superficial (fig. 2). El estudio cardiolo-
gico y la ecografia transfontanelar resultaron normales. El
examen oftalmoldgico demostroé un estrabismo convergente,
microftalmia y blefarofimosis. El cariotipo resultd normal
46 XX.

Se ha propuesto reemplazar el término original «bebé
Michelin» por el de sindrome o fenotipo de pliegues
circunferenciales de la piel, cuando se asocien altera-
ciones extracutaneas’. Los pacientes BM pueden asociar
dichas manifestaciones hasta en un 74% de los casos,
incluyendo anomalias faciales, alteraciones neuroldgicas
(retraso mental, retraso en el desarrollo psicomotor,

Figura 1 Abundantes repliegues cutaneos circunferenciales
de consistencia solida blanda, en extremidades y cuello.

La biopsia de piel mostré un acimulo excesivo de

Figura 2
tejido adiposo en la dermis superficial.
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Tabla 1 Tabla esquematica con el nimero y porcentaje de
casos descritos en la literatura, hasta la fecha de revision,
incluyendo el nuestro

Descripcion Nimero Porcentaje
Total de casos 45 100
Nevus lipomatoso 8 17
Hamartoma de musculo liso 10 22
Anomalias faciales? 27 60
Alteraciones neurologicas® 20 44
Alteraciones oculares® 10 22

@ Anomalias faciales mas frecuentes, reportados en 3 o
mas pacientes: malformaciones del pabellon auricular, puente
nasal ancho o deprimido, pliegues epicanticos, hipertelorismo,
paladar hendido, microftalmia, micrognatia y aplanamiento
centro-facial.

b Alteraciones neurolégicas mas frecuentes reportados en 3
0 mas pacientes: retraso en el desarrollo psicomotor, retraso
mental, dilatacion de los ventriculos, hipotonia, convulsiones y
microcefalia.

¢ Anomalias oculares mas frecuentes reportados en 3 o mas
pacientes: blefarofimosis y estrabismo o esotropia.

Fuente: adaptado de Rothman? 2014 y actualizado.

hipotonia, convulsiones), oculares y cardiacas, hipoplasia
o malformacion genital, escoliosis y pectum excavatum,
entre otras (tabla 1)>7°. La teletelia que mostraba nues-
tra paciente, no ha sido descrita en asociacion con el
BM con anterioridad. En cuanto a su patréon de heren-
cia, hasta la fecha no se ha podido identificar ninguno
consistente®.

El estudio histologico del BM puede mostrar rasgos de
hamartoma de musculo liso, nevus lipomatoso, colageno
degenerado, cicatrizacion e incluso piel normal, aunque
el 59% de los casos de la literatura no cuentan con dicho
estudio’>.

Este nuevo caso de BM con nevus lipomatoso asociado
a dismorfismos faciales, alteraciones oculares y teletelia,
sirve para ilustrar la necesidad de realizar una completa

evaluacion clinica, neuroldgica y oftalmoldgica en estos
nifos. En caso de existir malformaciones asociadas se
deberia utilizar el término de sindrome del repliegue de piel
circunferencial.
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Granuloma elastolitico anular
de células gigantes en area no
fotoexpuesta con respuesta

a dapsona

(!’J'_lm!lli:'l.

Annular Elastolytic Giant Cell Granuloma
in Sun-Protected Sites Responds to Dapsone

Sra. Directora:

Se presenta el caso de una mujer de 59 anos con antece-
dentes de agenesia renal izquierda, que acude por lesiones
dolorosas persistentes de 2 meses de evolucion en ambas
manos. Habia realizado tratamiento con corticoides ora-
les (deflazacort 30 mg en pauta descendente) y aceponato
de metilprednisolona topico sin mejoria. A la explora-
cion se aprecian lesiones papulo-nodulares rojo-violaceas

induradas en dorso de dedos y en palma de ambas manos
(fig. 1A).

En el estudio histoldgico se observa una lesion dérmica
granulomatosa, sin areas de necrobiosis y con numerosas
células gigantes multinucleadas con fenomenos de elasto-
fagocitosis, sugestivo de granuloma elastolitico de células
gigantes (GEACG) (fig. 2A y B).

Una vez establecido el diagndstico y ante la falta de res-
puesta a la corticoterapia, se inici6 tratamiento con dapsona
100mg al dia consiguiendo la resolucion completa de las
lesiones tras 4 meses de tratamiento y sin recidiva tras un
ano de seguimiento (fig. 1B).

El GEACG es una entidad granulomatosa infrecuente,
caracterizada por la aparicion de lesiones anulares de bor-
des sobreelevados, compuestos por papulas eritematosas,
que van extendiéndose centrifugamente dejando un centro
atrofico. Histologicamente se distinguen por la presen-
cia de granulomas dérmicos, compuestos por histiocitos y
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