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Resumen

La hipomelanosis de Ito (incontinencia pigmentante acromatica o nevo sistémico acrémico) es una enfermedad dermato-
I6gica o sindrome neurocutdneo de ocurrencia rara, que consiste en la presencia de manchas dérmicas hipopigmentadas
en varias partes del cuerpo, ademas de multiples manifestaciones extracutaneas, principalmente del sistema nervioso
central (posible retraso mental de diferentes grados), musculo-esqueléticas y oculares. También ha sido asociada con
diversas anomalias dentales, como son la hipodoncia y el talén cuspideo palatino. El propdsito del presente articulo es
reportar el manejo estomatolégico proporcionado a una nifia de 2 afos y 7 meses de edad con hipomelanosis de Ito, en

la clinica del Posgrado en Estomatologia Pediatrica, de la Universidad Auténoma de San Luis Potosi.
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Abstract

Hypomelanosis of Ito (incontinence pigmenting achromic or systemic achromic nevus) is a dermatological disease or

neurocutaneous syndrome rare occurrence, with incidence of dermal hypopigmented spots in many parts of the body,

and several extracutaneous manifestations, primarily central nervous system (possible mental retardation of variable de-

grees), optical and musculoskeletal. It has also been associated with various dental anomalies such as hypodontia and the

palatal cusp heel. The purpose of this paper is to report dental management provided a girl of 2 years and 7 months old

with Hypomelanosis of Ito, at the clinic of Pediatric Dentistry of the Autonomous University of San Luis Potosi.

Keywords: Hypomelanosis of Hito, neurocutaneous syndrome, hypodontia.

Introduccion

La hipomelanosis de Ito fue reportada y descrita por pri-
mera vez en 1952, en una mujer japonesa de 22 afos de
edad, a quien el autor describié “con la piel de la mitad
superior del cuerpo con zonas de apariencia extrana,
como si hubieran sido despintadas”.! Considerada como
un trastorno neurocutaneo multisistémico poco comun
en ninos (1 por cada 5,000 a 10,000 pacientes pediatricos
hospitalarios, y por cada 800 a 1,000 pacientes nuevos
en un servicio de neurologia pediatrica), esta afeccién
cutanea constituye la tercera enfermedad mas frecuente

entre los sindromes neurocutaneos, después de la neu-

rofibromatosis tipo | y la esclerosis tuberosa.?

Este tipo de hipomelanosis se caracteriza por la presen-
cia de multiples lesiones dérmicas hipopigmentadas
congénitas, uni o bilaterales, en forma de parches o
trayectos lineales espirales o remolinos con margenes
irregulares (conocidas como lineas de Blaschko), sin so-
brepasar la linea media, casi en cualquier superficie del

cuerpo.3 Estas lesiones aparecen subitamente durante
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la ninez, mas comunmente en el tronco, ocasionalmente
en las extremidades, y rara vez en la cara, craneo, palmas
de las manos y plantas de los pies, sin ser precedidas por
procesos inflamatorios o cambios degenerativos; en al-
gunos casos, las lesiones pueden ya estar presentes al
momento del nacimiento. Aunque ocasionales, también
se han reportado manchas de tipo “café con leche’, nevos
marmorata, manchas azules mongoélicas, heterocromia
del iris y del pelo, y alopecia difusa, entre otras.' Ocurre
con mayor frecuencia en nifas, con una relacién reporta-
da de 2:1 hasta 7:14° Se ha sugerido que la enfermedad
se transmite genéticamente, en forma autosémica do-
minante.® Al respecto, se ha mencionado también que
la enfermedad es un trastorno heterogéneo, resultado
de un mosaicismo cromosémico; el mosaicismo consiste
en un error durante la mitosis de una linea o tipo celular
durante la etapa embrionaria, lo cual establece dos di-
ferentes tipos (uno mutado) de melanocitos, cada uno
con diferentes potenciales de pigmentacién dérmica y

distribuidas al azar. Es por ello que la afecciéon cutanea



exhibe un caracteristico patrén alternado de pigmenta-

cién normal e hipopigmentacion.®

Este sindrome abarca también manifestaciones extracu-
taneas que afectan principalmente al sistema nervioso
central, musculo-esquelético y ocular. Las afecciones
al sistema nervioso central son las mas frecuentes (40-
100% de los casos) e igualmente las mas severas: defi-
ciencia mental e intelectual leve, moderada o grave (>
75% de los casos), crisis epilépticas, comportamiento
autista, paralisis motora e hipoacusia.*>’ Las anoma-
lias musculo-esqueléticas consisten principalmente en
escoliosis y sindactilia, mientras que las de tipo ocular
comprenden el estrabismo, disminucién de la agudeza

visual, opacidad corneal, nistagmos y atrofia coroidea.>®

Entre las anomalias dentobucales y craneofaciales mas
frecuentemente asociadas a la hipomelanosis de Ito es-
tan la macro o microcefalia, atresia de coanas, paladar
hendido, anodoncia parcial, dientes cénicos, talones
cuspideos o cuspides palatinas en los incisivos superio-
res, hipoplasia del esmalte y apifiamiento dentario; las
anomalias dentarias pueden ocurrir en tanto en la denti-
cién temporal como en la permanente. En algunos casos

pueden presentarse alteraciones del lenguaje.?>®

En este contexto de informacion, el proposito del pre-
sente trabajo es reportar el manejo estomatolégico,
incluidos el proceso diagnoéstico y el tratamiento odon-
toldgico, proporcionado a una nifia de 2 anos 7 meses
de edad, que se presentd a la clinica del Posgrado en Es-
tomatologia Pediatrica de la Universidad Auténoma de

San Luis Potosi.

Presentacion del caso

Una nifa de 2 aflos y 7 meses de edad fue llevada a la cli-
nica del Posgrado en Estomatologia Pediatrica a finales

de enero del 2013, solicitando valoracién y tratamiento
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odontoldgico de multiples caries dentales. Esa fue su pri-

mera visita odontolégica.

Historia médica

La nifa es hija Unica, producto de un parto eutécico de
38 semanas. La historia médica familiar no aporté datos
relevantes. La madre refirié que la nifa padecié neumo-
nia postnatal, por lo que fue tratada exitosamente du-
rante una semana, sin manifestar secuelas posteriores.
Posteriormente, a los cinco meses de edad, la nifa fue
diagnosticada con un soplo cardiaco que no requirié
tratamiento, Unicamente observacién y seguimiento

médico.

La paciente fue alimentada con biberén y leche de for-
mula endulzada con azicar hasta los doce meses de
edad. Al momento de su revision inicial, la alimentacién
es balanceada, con baja ingesta de carbohidratos y hari-
nas refinadas, de acuerdo a lo manifestado por la madre.
No hubo evidencia alguna de retardo mental o intelec-
tual, ni antecedentes de crisis convulsivas. Su esquema
de vacunacion era completo, sin alergias conocidas, y el
pesoy la estatura se encontraban ligeramente por deba-
jo de la norma correspondiente a su edad. Alrededor del
primer afo de edad, la nifa comenzé a mostrar manchas
dérmicas hipopigmentadas en la mitad izquierda del ab-
domen y espalda, ademas del brazo izquierdo, las que
aun estaban presentes hasta el momento de la revisién

inicial (Figura 1y 2).

El pediatra tratante establecié el diagnéstico de hipo-
melanosis de Ito unilateral izquierda basado en la pre-
sencia de las caracteristicas lineas de Blaschko y diversos
estudios imagenoldgicos, aunque la nifa no presentaba
anomalias extracutdneas de tipo musculo-esqueléticas
u ocular. Como tratamiento, se indicé la aplicacion diaria
de cremas bloqueadoras solares sobre las manchas. Des-
pués del diagndéstico, no habian aparecido mas manchas

hipopigmentadas en el cuerpo de la paciente. Al respec-
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Fig.1y 2. Manchas dérmicas hipopigmentadas

Fig.3 Vista oclusal maxilar superior

to, la madre menciond que ningun familiar cercano ha-
bia manifestado manchas dérmicas con caracteristicas

similares.

Examen extraoral

La paciente exhibié un rostro mesofacial de forma oval,
con ligera asimetria izquierda, tercios faciales equilibra-
dos, perfil convexo, con buena implantacion de pabello-

nes auriculares y cabello.
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Fig. 4 Vista frontal

Fig. 5 Vista oclusal maxilar inferior

Examen intraoral

La revisién intraoral, junto con la toma de una radiogra-
fia panoramica, reveld una ligera inflamacion gingival y
pobre higiene oral (cepillado 1 vez al dia) manifestada
por placa visible por encima del borde gingival, dorso
de la lengua y espacios interdentales; no se detectaron
afectaciones en el resto de los tejidos blandos y muco-
sas. La paciente exhibié una denticién primaria comple-

ta, sin espacios fisioldgicos o de primate y con apifa-



miento dentario anterior moderado en ambas arcadas;
plano terminal mesial y relacién canina clase | bilatera-
les, sin malformaciones dentarias aparentes o hipoplasia
del esmalte. Las lineas medias dentarias eran coinciden-
tes entre si, y con los labios y la cara, y no se detectaron
habitos orales perniciosos aparentes. Fueron evidentes
multiples lesiones cariosas asintomaticas, de profundi-

dad leve a moderada (Figura 3,4,5).

Tratamiento odontolégico

Debido a la gran ansiedad mostrada por la paciente
durante su revision, se decidio llevar a cabo el mane-
jo odontolégico empleando el método psicoldgico de
‘acondicionamiento gradual;, iniciando con procedi-
mientos preventivos tales como profilaxis con cepillo
de baja velocidad y pasta, y aplicaciones de barniz de
fldor (Duraphat®) y (Saforide)® en las manchas blancas
y lesiones cariosas incipientes. Durante esta etapa, se
emplearon intensamente las técnicas de manejo con-
ductual, como las de ‘decir-mostrar-hacer; modulacién
de la voz, ausencia de la madre y premiacioén, sin lograr
alcanzar la disminucién deseada de la ansiedad en la pa-
ciente. Por lo tanto, se resolvio, junto con el cardidlogo
pediatra, que el tratamiento operatorio dental se llevara
a cabo en dos sesiones, bajo anestesia local y sedacién

farmacoldgica.

Para este propdsito, se administré Midazolam (Rela-
cum)®, 4 mg/kg, via intramuscular, luego de un ayuno de
4 horas; todo ello bajo vigilancia médica y monitoriza-
cién constante de los signos vitales basicos, por parte de
un anestesiélogo experimentado y en instalaciones ade-
cuadas, hasta una hora después de finalizada la sesion. El
tratamiento odontoldgico consistié en la colocacién de
resinas en los 6rganos dentarios 61, 64 y 84; y de coronas
preformadas metalicas en los érganos dentarios 52, 62,
71,72, 81y 82. Ademas, se emplearon abrebocas, aisla-
miento absoluto con dique de goma y eyector de alta

potencia, asi como inmovilizacién corporal con sabana,
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para garantizar el control de movimientosy la integridad

fisica de la paciente.

Ademas se ensend y reforzé la practica de la higiene oral,
mediante la técnica de cepillado de barrido, tanto a la
paciente como a su madre, para realizarse por lo menos
dos veces al dia, y uso del hilo dental, tres veces por se-
mana. También se proporcioné consejo dietético, que
incluyé el control de la cantidad y frecuencia en la inges-
ta de carbohidratos y harinas, y la reduccion de los ali-
mentos y bebidas azucaradas entre comidas. Finalmente
se programaron citas de revision y mantenimiento, tanto
preventivo como para el control e intercepcién de la ma-
loclusién presente, cada cuatro meses. Al momento de
su Ultima revisién dental la nifia se mantenia bajo vigi-

lancia médica cercana.

Discusion

La hipomelanosis de Ito en niflos es una enfermedad
poco frecuente. Desde su descubrimiento se han repor-
tado poco mas de 100 casos de hipomelanosis de Ito en
la literatura médica; sin embargo, después de una bus-
queda exhaustiva en la literatura, solamente se encontré
un articulo publicado en el drea de la estomatologia pe-
diatrica, aunque se tratd de un reporte de caso acerca de
una enfermedad dérmica muy similar a la hipomelanosis
de Ito, llamada incontinencia pigmentante (incontinen-

tia pigmenti), en el afio de 1987.°

Aunque es una enfermedad rara, el estomatdélogo pedia-
tra debe conocer las principales caracteristicas de esta
afeccion, tanto bucodentales, craneofaciales y sistémi-
cas, con el objeto de establecer un diagnéstico presun-
tivo, el que debe ser confirmado posteriormente por el
pediatra genetista, como para orientar a los padres del
paciente en la busqueda de tratamiento médico. El ma-
nejo odontolégico de estos pacientes es muy similar al
de cualquier paciente pediatrico y solo se deben tomar

consideraciones especiales cuando se presenta retraso
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psicomotor o intelectual moderado a severo, crisis con-
vulsivas, o bien, alguna cardiopatia grave, que amerite la

administracion de profilaxis antibidtica.

En el caso aqui reportado, la paciente no manifestd nin-
guna de estas anomalias; sin embargo, el manejo con-
ductual proporcionado inicialmente no produjo en ella
una cooperacién razonable, por lo que se decidid, junto
con el cardiélogo pediatra, la realizacién del tratamiento
operatorio en dos sesiones, bajo sedacion farmacolégica
consciente, tomado las medidas precautorias necesarias,

como son el calculo de una dosis efectiva y segura, y el
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