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RESUMEN

Introduccion: El nevus epidérmico verrugoso inflamatorio lineal se caracteriza por
la aparicion de lesiones eritematosas con aspecto psoriasiforme, descamativas y
pruriginosas.

Objetivo: Presentar una variante clinica infrecuente del nevus epidérmico.
Presentacion del caso: Se diagnosticé morfoldgica e histopatolégicamente a un
paciente de 11 afos, con un nevus epidérmico verrugoso inflamatorio lineal gigante,
localizado en una zona inusual, con patrén histolégico psoriasiforme. Recibid
tratamiento topico, con una evolucién refractaria de la lesiéon y una mejoria notable,
lo cual es muy frecuente en recién nacidos, pero no en adolescentes y adultos.
Conclusiones: La correlacion clinica e histopatolégica es fundamental para el
diagnostico certero de la enfermedad, ya que puede confundirse con otras
patologias similares.

Palabras clave: pediatria; nevus epidérmico verrugoso inflamatorio lineal;
adolescencia.
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ABSTRACT

Introduction: Linear inflammatory verrucous epidermal nevus is characterized by
the appearance of erythematous, scaly, and pruritic lesions with a psoriasiform
appearance.

Objective: To present an uncommon clinical variant of epidermal nevus.

Case Report: An 11-year-old patient was diagnosed with a giant linear inflammatory
verrucous epidermal nevus located in an unusual area, based on morphological and
histopathological findings that revealed a psoriasiform histological pattern. The
patient received topical treatment, resulting in a refractory course followed by
notable improvement—an outcome frequently observed in newborns, but not in
adolescents and adults.

Conclusions: Clinical and histopathological correlation is fundamental for the
accurate diagnosis of this disease, as it may be confused with other similar
pathologies.

Keywords: pediatrics; linear inflammatory verrucous epidermal nevus; adolescence.
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Introduccion

El nevus epidérmico verrugoso inflamatorio lineal (NEVIL) es una variante clinica
infrecuente del nevus epidérmico, caracterizada por placas eritematosas,
descamativas y marcadamente pruriginosas, con morfologia psoriasiforme vy
distribucién lineal siguiendo las lineas de Blaschko.(? Se reconoce como una
dermatosis predominante de la primera infancia, con una incidencia cercana a
1/1000 nacidos vivos; hasta el 80 % de los casos se manifiesta durante el primer
afo de vida. En contraste, su aparicion en la adolescencia y en la edad adulta resulta
rara.® Desde el punto de vista topogréafico, los nevus epidérmicos suelen ser
unilaterales y con mayor frecuencia comprometen el miembro inferior, con
predominio en el hemicuerpo izquierdo,® por lo que la afectacién extensa del tronco
constituye una presentacion poco habitual.

En este contexto, el caso que se presenta resulta inusual por tres razones
convergentes: primero, la presentacion en un paciente de 11 afios (inicio tardio para
el espectro clasico);®% segundo, la extension “gigante” con localizacion en
hipocondrio izquierdo (drea no tipica); y, tercero, el correlato histopatolégico
psoriasiforme  con  alternancia de  ortoqueratosis/paraqueratosis e
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hipergranulosis/hipogranulosis, patron descrito como caracteristico dentro del
NEVIL y crucial para su diferenciacion de dermatosis lineales similares.®

El caso fue avalado en su tematica, estructura y ética en la proteccion de los
derechos del paciente por el Comité de Investigaciones Clinicas de la Fundacién
Hospital San Pedro. El paciente, mediante consentimiento informado escrito,
declaré autorizar la divulgacién del caso y las imagenes clinicas. El consentimiento
informado reposa bajo poder de los autores.

Reportar variantes atipicas aporta evidencia clinica para reconocer fenotipos fuera
de la edad y distribucion esperadas, optimiza el diagndstico clinico-patoldgico y
orienta decisiones terapéuticas en escenarios de refractariedad.(®% La correlacion
clinico-histopatoldgica resulta fundamental para un diagnostico certero y un
abordaje terapéutico racional.

El objetivo de este estudio fue presentar una variante clinica infrecuente de NEVIL
gigante en un adolescente, con patron histolégico psoriasiforme.

Presentacion del caso

Un paciente masculino, de 11 afios, procedente del area urbana y ocupacion
estudiante, asistio en 2020 a la Consulta Externa de Dermatologia manifestando
aparicién de lesiones en la regidn toracica inferior izquierda y en el abdomen
superior izquierdo, de tipo cicatriz, de color marrdn, hiperqueratésicas, que
aumentaron de tamafo desde hacia un afo.

El paciente negd antecedentes alérgicos, genéticos, patoldégicos, quirdrgicos,
traumas y familiares de importancia. A la exploracion fisica se evidenciaron lesiones
extensas de distribucion lineal que seguian las lineas de Blaschko, en regién
abdominal a nivel del hipocondrio izquierdo, maculares hipocrémicas con
hiperpigmentacion posinflamatoria y prurito (fig. 1).
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Fig. 1 - Lesiones extensas melanociticas con hiperplasia epidérmica psoriasiforme, con
alternancia de ortoqueratosis y paraqueratosis, en region abdominal a nivel del
hipocondrio izquierdo, de distribucion lineal que siguen las lineas de Blaschko.

El resto del examen fisico resulté sin alteraciones.

El paciente trajo reporte de patologia que revelaba una lesion melanocitica con
hiperplasia epidérmica psoriasiforme, con alternancia de ortoqueratosis vy
paraqueratosis. La capa granular estaba en areas aumentadas y en areas
adelgazadas o casi ausentes. Se observaba que las areas ortoqueratdsicas se
superponian a la epidermis deprimida, con marcada hipergranulosis, y que las zonas
de paraqueratosis se superponian a la hipogranulosis.

Sobre el estrato basal se observé una amplia poblaciéon de melanocitos maduros
sin atipia. Habia pérdida de continuidad de las células basales, vacuolizacion y
exocitosis. A nivel de la dermis papilar se apreciaba edema y ligero aumento de las
fibras de colageno con extenso infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular e
intersticial (fig. 2).
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Fig. 2 - Lesion melanocitica con hiperplasia epidérmica psoriasiforme, con alternancia de
ortoqueratosis y paraqueratosis, que determina un patron histolégico caracteristico del

NEVIL.

El medico dermatélogo realiz6 presuncion diagnostica de NEVIL y dermatitis
hiperqueratdsica. Se inici6é tratamiento con multiples farmacos como clobetazol
propionato tépico (0,05 %), corticoide tépico (0,5 %) y tretinoina tépica (0,5 %). No
se considero el tratamiento quirdrgico por la extension de la lesién. Durante un
periodo de 12 meses mantuvo una evolucién refractaria de la lesion, pero con una
mejoria notable (fig. 3).

Fig. 3 - Evolucion refractaria positiva de la lesion como efecto de tratamiento
multifarmaco.

Este paciente continla en seguimiento por médico tratante especialista en
dermatologia.
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Discusion
Los nevus epidérmicos son hamartomas que generan una condicion clinica y
patologica rara, originados en el ectodermo embrionario a partir de células
pluripotenciales de la capa basal de la epidermis. Se caracterizan por prurito y
lesiones escaldadas eritematosas que se distribuyen siguiendo el curso de las
lineas de Blaschko.789 De localizacion mas frecuente en el miembro inferior y
unilateral, afectan principalmente el hemicuerpo izquierdo.® Esto se evidenci6 en el
caso.
EI NEVIL se considera una variante infrecuente del nevus epidérmico, que representa
alrededor del 5 % de todos los casos.® La enfermedad ha sido descrita
mayoritariamente en recién nacidos, con una incidencia de uno por cada 100 000
casos. Afecta por igual a hombres y mujeres, y, por lo general, esta presente en el
momento del nacimiento (60 %) o en los primeros afios de vida (80 %). En raras
ocasiones aparece en la pubertad, como en este caso,® y resulta muy infrecuente
en la edad adulta.(10.11.12)
En cuanto a la fisiopatologia, aun falta claridad; sin embargo, se ha considerado que
esta afeccion es influenciada por la participacién de interleuquinas 1-6, del factor de
necrosis tumoral (TNF-a) y de la molécula de adhesién celular-1, inflamacién y
estimulacion clonal. Asimismo, se ha informado sobre mutaciones de la subunidad
catalitica P 110 alfa, fosfatidilinositol 3 cinasa (PIK3CA) y del receptor tipo 3 del
factor de crecimiento fibroblastico. También se ha asociado con la mutacion
somatica en el gen GJAT (conexina 34), muy relacionada con algunas formas de
NEVIL que se presentan en mosaico de erythrokeratodermia variabilis et
progressiva.(131415)
Ademas, se mencionan mutaciones en el brazo largo del cromosoma 15 vy
mutaciones pluripotenciales durante la embriogénesis epidérmica, que también se
expresan como mosaicismo cutaneo.('®
Otros estudios han informado que los nevus epidérmico verrugoso derivan de
células ectodérmicas embrionarias que han sufrido mutaciones poscigdticas en las
células pluripotenciales, resultado del mosaicismo genético;® que estan
caracterizados por hiperplasia benigna de la epidermis superficial y los anexos, y
que constituyen variantes inflamatorias,'9 en un aproximado del 23,1 % de estas
lesiones.(10)
De igual forma, se ha referido que esta implicada la via de sefializacion candnica
fosfatidilinositol 3-cinasa y del receptor 3 del factor de crecimiento fibroblastico.('0
Es muy probable que el NEVIL y otras patologias, como el liquen estriado,
enfermedad de Darier White de tipo lineal, poroqueratosis lineal y psoriasis nevus
unius lateris, compartan vias y mecanismos patogénicos en comun, dada la
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similitud de caracteristicas clinicas y patolégicas.(1917.18) Por tanto, es necesario el
diagnéstico diferencial.(10.1920)

El diagndstico puede guiarse a descartar otras dermatosis que se presentan con el
patron lineal que corresponde al liquen estriado, lineal y nitidus, psoriasis lineal,
entre otras.(*2% Tal vez, el diagndstico mas relevante con que puede confundirse el
NEVIL es la psoriasis lineal, ya que clinica e histopatolégicamente son muy
similares. Las dos entidades expresan hiperplasia psoriasiforme de la epidermis,
paraqueratosis alternante sin capa de células granulosas y ortoqueratosis con una
capa gruesa de células granulosas."

La inmunohistoquimica revela mayor expresion de HLA-DR y positividad celular para
queratina-10, con mayor infiltracién de células LT en el NEVIL en comparacién con
la psoriasis.(?2)

A nivel clinico, las lesiones son menos pruriginosas y pueden ser positivas para el
fendmeno de Koebner, que se define como la presencia de lesiones isomoérficas en
areas de piel sana desencadenadas con posterioridad a traumatismo o dafio.(3 En
ese sentido, la correlacion clinico-patolégica cobra especial relevancia para lograr
el diagnostico definitivo.

En este caso, los criterios para el diagndstico, segin Altman y Mehregan,?* son
concordantes con: d) prurito intenso, e) lesidn psoriasiforme que persigue las lineas
de Blaschko y f) lesiones persistentes refractarias al tratamiento; pero difiere que el
inicio de la enfermedad se dio alrededor de los seis afos, no involucré al género
femenino ni la extremidad inferior izquierda.

Segun los criterios histopatoldgicos de Atzmony y otros,2® también concuerda con
variantes con patrén de ortoqueratosis con hipergranulosis y paraqueratosis con
hipogranulosis.('2% Técnicas como la inmunohistoquimica permitirian diferenciar el
NEVIL de otras patologias; los marcadores mas destacados son involucrina,
queratina-10y ki-67.(®

Algunos estudios han informado tincion discontinua de la involucrina y tincion
ausente en las capas espinosas y granulares de la epidermis, debajo de las regiones
paraqueratésicas, y aumento de la tincion debajo de las regiones
ortoqueratdsicas.® Sin embargo, en este caso, las limitaciones en los hallazgos
solo obedecen a criterios para el diagndstico clinico e histopatolégico compatibles
con un NEVIL de patrén psoriasiforme.

El tratamiento es amplio y variable, los axiomas esenciales tienen como objetivo los
tres componentes fisiopatoldgicos del NEVIL.® Las opciones terapéuticas se basan
en queratoliticos, humectantes y medicamentos para el prurito. En ese sentido, los
corticoides tdpicos e intralesionales, |a tretinoina topica (0,1 %) en combinacién con
fluorouracil (5 %), antralina tépica, vitamina D3 y analogos han sido usados, pero se
ha visto que la reaparicién de las lesiones es frecuente.®)
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En este caso, el paciente tuvo tratamiento durante un afio con multiples farmacos
topicos, con lo que mejord de forma significativa y disminuyeron el tamano y la
extension de la lesion. Sin embargo, retorné un afo después.

Tratamientos como la escision quirurgica, crioterapia y laser CO2 son alternativas
terapéuticas que han sido usadas, pero no han resultado muy utiles cuando se trata
de lesiones extensas. La terapia con laser de CO2 y la crioterapia han demostrado
mejores resultados a nivel cosmético, pero se observa recurrencia en el seguimiento
clinico a largo plazo. Pese a ello, estos tratamientos fueron considerados por el
médico tratante.('®)

Conclusiones
Se describio el caso de un paciente adolescente con un NEVIL gigante localizado en
una zona inusual, con patrén histolégico psoriasiforme. La correlacién clinica e
histopatoldgica es fundamental para el diagndstico certero de la enfermedad, ya
que puede confundirse con otras patologias similares, y en las diversas opciones
del tratamiento.
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