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424/512 - MANCHASEN LA PIEL. UN CASO DE FACOMATOSIS
PIGMENTOVASCULAR
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Resumen

Descripcion del caso: Neonato de 3 dias de vida que acude a consulta de Pediatria de Atencion Primaria.
Acude con sus padres, |os cuales refieren presencia de una“mancha’ que ocupa gran parte de la superficie
corporal de la paciente. Refieren que se encuentra apetente, basandose la alimentacién en lactancia materna.
Niegan incidencias en el embarazo ni en el parto. Tampoco refieren antecedentes familiares de interés.

Exploracion y pruebas complementarias: La paciente presenta buen estado general, con buena hidratacion de
piel y mucosas. Se muestra estable hemodinamicamente. Atendiendo alapiel, se evidenciala presencia de
méacul as eritematosas tel angiectési cas desde |a cabeza al tronco, incluyendo region lumbar. Las lesiones se
distribuyen principalmente anivel de lineamedia. A la exploracion, también se objetiva una mancha
mongoélica de coloracién azul-grisacea a nivel de gliteo izquierdo. No otros hallazgos patol 6gicos.

Orientacion diagnostica: La paciente es derivada a consultas de Dermatol ogia, siendo diagnosticada de
facomatosis pigmentovascular tipo lla. Se caracteriza por la presencia de una anomalia pigmentaria extensa
acompafiada de una vascular, pudiendo asociar otras lesiones cuténeas o sistémicas. Dentro de las
alteraciones extracutaneas que pueden acompafiar a estas |esiones, destacan las caracteristicas del sindrome
de Sturge-Weber: angiomatosis leptomeningea, calcificaciones intracraneal es, atrofia cerebral, retraso
mental, convulsiones, glaucomay buftalmos. Otras alteraciones sistémicas asociadas son: sindrome de
Klippel-Trenaunay, sindrome de Moya-Moya, hipoplasia de sistema portay varices esofégicas, déficit de
inmunoglobulina A, agenesia de rifion.

Diagnostico diferencial: Nevus simple o “picotazo de ciglefia’. Bordes peor delimitados. Desaparece
progresivamente. Hemangioma infantil. Rodeando alalesién se aprecia palidez cutdnea correspondiente a
zonas de vasoconstriccion. Con el tiempo, desarrolla pegquefias vesiculas vasculares y aparece como lesion
sobreelevada. Morfea. Asociainduracion y atrofia cutanea.

Comentario final: Esimportante el conocimiento de esta patologia como una entidad que puede asociar
anomalias sistémicas. Por este motivo, resulta fundamental larealizacion de una historia clinica detalladay
una exploracion fisica que incluya examen neurol 6gico y oftalmol dgico.
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