570

Dermatol Rev Mex 2015;59:570-575.

ANTHELIOS

Nevo epidérmico verrugoso
inflamatorio lineal. Comunicacion
de un caso de aparicion tardia

RESUMEN

El nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal (NEVIL) es una varie-
dad de nevo epidérmico, poco frecuente y de aparicién preponderante
en la primera infancia. Se caracteriza clinicamente por neoformaciones
eritematoescamosas de aspecto psoriasiforme con distribucién lineal,
que siguen las lineas de Blaschko. Suele ser unilateral y puede afectar
todo el hemicuerpo. Se comunica el caso de una paciente de 25 afos
de edad con un nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal, que
inicié en la edad adulta afectando al principio la extremidad inferior
derecha, con extensién ascendente a todo el hemicuerpo ipsilateral.

Palabras clave: NEVIL, nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal,
psoriasis, patrén psoriasiforme, lineas de Blaschko, mosaicismo.

Inflammatory linear verrucous epidermal
nevus. A report of a case of late onset

ABSTRACT

Inflammatory linear verrucous epidermal nevous (ILVEN) is an uncom-
mon clinical variant of epidermal nevus that usually appears during
childhood. The lesions are scaly erithematous and linear psoriasis like
plaques distributed along Blaschko lines of one side of the body. We
report the case of a 25-year-old woman with an ILVEN that appeared 6
years before clinical examination, affecting the right leg at the beginning
and then spreading to the ipsilateral side of the body.

Key words: ILVEN, inflammatory linear verrucous epidermal nevus,
psoriasis, Blaschko lines, mosaicism.
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ANTECEDENTES

El nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal
(NEVIL) es un hamartoma, variedad clinica poco
frecuente del nevo epidérmico que generalmente
aparece en la infancia. Comunicamos el caso de
una paciente en quien las lesiones se manifesta-
ron en la edad adulta.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 25 anos de edad, que
acudié a la consulta externa del Centro Derma-
tologico Dr. Ladislao de la Pascua por lesiones
en una pierna, de seis afos de evolucién, que
habian sido diagnosticadas como psoriasis y
recibid tratamiento casero no especificado. No
tenia otros antecedentes de relevancia.

Al interrogatorio dirigido mencioné que desde la
aparicion de la dermatosis ha tenido episodios
de prurito intenso y escama, que duraban aproxi-
madamente dos meses y ocurrian dos veces al
afo. En los UGltimos afios la dermatosis se habia
extendido hasta el hombro ipsilateral.

En la exploracion fisica se observé una dermatosis
diseminada al tronco y la extremidad superior e
inferior derechas; de la primera afectaba el hemité-
rax posterior y la nalga; de la segunda, el hombro
y el brazo en su cara posterior, la cara anterior
del antebrazo y la palma; de la tercera afectaba el
muslo en su cara posterior, la fosa poplitea, la cara
lateral y posterior de la pierna, el maléolo externo,
asi como el borde lateral y el dorso del pie, con
distribucién a lo largo de las lineas de Blaschko.
En el térax y la extremidad superior, la dermatosis
estaba constituida por numerosas neoformaciones
planas de aspecto papular, color rosa claro que
confluian en placas de distribucién lineal con
bordes bien definidos (Figura 1).

En la extremidad inferior se observaban nume-
rosas neoformaciones de aspecto verrugoso, con
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Figura 1. Neoformaciones rosa palido de distribucién
segmentaria en el hemitérax posterior y la extremidad
superior derechos.

eritema y escama fina, adherente y blanquecina
que confluian en placas de formas y tamafos
variables, con bordes definidos, de distribucion
lineal, con signo de Auspitz negativo, de evolu-
cién cronicay en general asintomatica, pero con
periodos de prurito (Figuras 2 a 4).

Se emiti6 el diagnéstico clinico de nevo epidér-
mico verrugoso inflamatorio lineal y se realiz6
biopsia para confirmarlo.

En el estudio histopatolégico se observé hi-
perqueratosis y paraqueratosis focal, acantosis
regular a expensas de los procesos interpapila-
res con areas de hiperpigmentacion de la capa
basal; areas de papilomatosis en la dermis con
discretos infiltrados linfocitarios perivasculares.
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Figura 2. Neoformaciones con aspecto de placa y
escama blanquecina adherente en la nalga y la cara
posterior del muslo.

Lo anterior fue compatible con nevo verrugoso
(Figura 5).

Se explicé a la paciente la naturaleza del pa-
decimiento, insistiendo en su curso crénico y
benigno. Por la extensién de las lesiones no se
consider6 apta para cirugia, por lo que se le
ofrecié tratamiento tépico con urea al 20% vy
acido salicilico al 2%; sin embargo, no lo realiz6
y prefirié buscar opciones cosméticas en medio
privado.
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Figura 3. Distribucién de la lesién a lo largo de la
extremidad inferior derecha.

DISCUSION

El nevo epidérmico verrugoso inflamatorio
lineal lo describié Unna en 1894." Sin embar-
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Figura 4. Acercamiento de las lesiones. Se observa el
aspecto verrugoso de la superficie.

Figura 5. Imagen histolégica. Epidermis con hiperque-
ratosis y acantosis irregular. Se observa papilomatosis
y moderada reaccion inflamatoria. H-E 4x.

go, en 1971, Altman y Mehregan utilizaron el
término actual. Su prevalencia es de 0.1 a 0.5%,
con incidencia estimada de 1 por cada 1,000
nacidos vivos, sin predominio de raza, pero si
de género con relacién mujer:hombre de 4:1.
Inicia en la primera infancia y raramente en la
edad adulta.?

Se distingue por su distribucién unilateral, prin-
cipalmente en el hemicuerpo izquierdo con
predominio en las extremidades inferiores y de
éstas en las nalgas. También puede observarse
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en las extremidades superiores, el tronco y ex-
cepcionalmente en la cara.?

Desde el punto de vista morfolégico, consta de
numerosas neoformaciones de aspecto papular
color rosa-amarillento o gris, con superficie
cubierta de escama fina, adherente, blanque-
cina; algunas se encuentran aisladas y otras
confluyen en placas lineales de aspecto verru-
goso o psoriasiforme que siguen un trayecto
lineal a lo largo de las lineas de Blaschko. Es
de evolucion crénica y suele acompafarse de
prurito intenso.*®

La extension de las lesiones mds alla de los Ii-
mites de la lesién inicial ocurre sélo en 26% de
los casos. Los casos de afectacion bilateral son
excepcionales.”

En términos histolégicos, se observa un patron
psoriasiforme con hiperqueratosis, paraquerato-
sis e incluso ortoqueratosis y microabcesos de
Munro. Los hallazgos en la dermis son variables
y poco caracteristicos.>®

Para establecer el diagnéstico de nevo epi-
dérmico verrugoso inflamatorio lineal deben
cumplirse los siguientes criterios: 1) lesién
verrugosa lineal con prurito intenso, 2) inicio
en edad temprana, 3) histopatologia con patrén
psoriasiforme e infiltrado inflamatorio y 4) re-
sistencia al tratamiento; en nuestra paciente se
encontraron sélo tres de ellos.?

Su causa se desconoce; sin embargo, hasta
el momento la teoria mas aceptada es la que
sugiere mutaciones en células pluripotenciales
de la epidermis, que resultan en un mosaicismo
genético y cutdneo.’

Por lo general, es esporadico y se observa desde
el nacimiento, pero puede aparecer durante la
infancia y en raras ocasiones en la etapa adulta;
el primer caso de aparicién tardia se public
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en 1980.7"°También se han reportado casos de
manifestacién familiar.!"'2

En la fisiopatogenia participan interleucinas (de
la 1 a la 6), el factor de necrosis tumoral a y
moléculas de adhesion intercelular.’® También
se han reportado mutaciones de la subunidad
catalitica P 110 alfa de la fosfatidilinositol 3
cinasa (PIK3CA) y del receptor tipo 3 del factor
de crecimiento fibroblastico."'

El diagnéstico diferencial clinico es complejoy
debe realizarse con dermatosis de distribucién
lineal; el principal clinica e histolégicamente
es la psoriasis. Otros diagnésticos incluyen
el liquen estriado, el liquen plano lineal, la
koébnerizacién de verrugas planas y de liquen
plano clasico, asi como la poroqueratosis
lineal. 71315

La inmunohistoquimica permite descartar pso-
riasis en casos de dificil diagndstico. Los casos
de psoriasis son elastasa positivos con un patrén
homogéneo de antiqueratina 10 y disminucion
de antiqueratina 16." También se han encon-
trado diferencias en cuanto a la densidad de
CD8, CD4RO, CD2, CD94 y CD161.'" En la piel
normal, la involucrina (un precursor del reves-
timiento epidérmico queratinizado) se expresa
en la porcién superior de la epidermis, incluida
la capa granulosa. En la psoriasis se expresa
cerca de la capa basal y en el nevo epidérmico
verrugoso inflamatorio lineal predomina en la
epidermis ortoqueratdsica, llega a ser negativa o
ausente en la epidermis paraqueratdsica, lo que
hace a la involucrina un método elegible para
realizar diagndstico diferencial.’”

El nevo epidérmico verrugoso inflamatorio lineal
se ha encontrado en asociacién con manchas
café con leche y sindrome del nevo epidérmico,
entre otras dermatosis."
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Se han reportado lesiones que remiten esponta-
neamente; sin embargo, en la mayoria de los casos
son persistentes y resistentes al tratamiento.'® Se
han reportado numerosas opciones terapéuticas,
como la reseccién quirtrgica o la administracion
de esteroides topicos e intralesionales, der-
moabrasién, crioterapia, acido tricloroacético,
podofilina, alfa hidroxidcidos, retinoides topicos,
preparaciones con ditranol s6lo o asociado con
exposicion de rayos ultravioleta, 5-fluouracilo,
calcipotriol oclusivo y electrocoagulacién.”?

El tratamiento mas prescrito es la reseccion qui-
rdrgica, con buenos resultados pero limitados
en casos de gran extensién o en regiones ana-
tébmicas de dificil acceso; los corticoesteroides
topicos o inyecciones de esteroides intralesiona-
les no proveen mas que el alivo temporal de los
sintomas.'*2° El laser de CO, se ha reportado til
para disminuir el prurito, también se ha usado
laser Nd-YAG, pero ambos requieren experiencia
en su uso.?'?

En cuanto al pronéstico, el nevo epidérmico
verrugoso inflamatorio lineal tiene un compor-
tamiento benigno, aunque conlleva posibilidad
de malignizar. Se han reportado 16 casos'” aso-
ciados con carcinoma basocelular, carcinoma
espinocelular y carcinoma de anexos; por lo
anterior, debe mantenerse en vigilancia peri6-
dica y realizarse biopsia de cualquier lesién
sospechosa que muestre crecimiento acelerado
o ulceracion.

COMENTARIO

En el caso comunicado se estableci6 el diagnés-
tico de nevo epidérmico verrugoso inflamatorio
lineal con base en las lesiones caracteristicas
pruriginosas, con patrén psoriasiforme en el es-
tudio histopatolégico. El aspecto mas relevante
del caso fue la aparicién tardia de las lesiones.
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