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IMAGENES EN PEDIATRIA

Crisis neonatales y lesiones cutaneas: ;qué pensar?

Neonatal seizures and skin lesions: What to consider?

Alba Molina Ureba*, Leonor Bardallo Cruzado y Jessica Gémez Avila

Unidad de Neonatologia, Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla, Espafia

Recién nacida a término que presenta en su primer dia
de vida crisis convulsivas, consistentes en clonias en hemi-
cuerpo izquierdo y desviacion de la mirada. Presenta
refractariedad a tratamiento anticonvulsivante habitual,
cediendo con fenitoina. En RMNc se observan lesiones
hiperintensas en difusion con afectacion cortical extensa,
parcheada y bilateral a nivel periventricular y subcortical
(fig. 1). Se realiza EEG, estudio infeccioso, metabodlico y
oftalmologico normales.

A los 9 dias, presenta lesiones cutaneas consistentes en
placas papulosas-vesiculosas en miembros inferiores, supe-
riores y espalda, sin distribucion metamérica (fig. 2). Se
rehistoria a la madre, presentando lesiones cutaneas hipo-
pigmentadas, anomalias dentales y ungueales, estrabismo,
pezon supernumerario, abortos previos y crisis convulsivas
en periodo neonatal, sin filiar.

Ante la sospecha de enfermedad genética neurocutanea,
se solicita estudio genético para deteccion de mutacion en
gen IKBKG, confirmando el diagnostico.

La incontinencia pigmenti es una displasia neuroectodér-
mica de herencia ligada al cromosoma X. Produce afectacion
de tejidos derivados del ectodermo. La afectacion neurolé-
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Figura 1  Afectacion parcheada y bilateral a nivel cortical en
secuencia de difusion.

gica es frecuente (30-50%), pero es raro que sea la clinica
de inicio’.

Es una enfermedad infradiagnosticada, pudiendo con-
fundirse con otras afecciones como infecciones congénitas,
encefalopatia hipdxico-isquémica, metabolopatias, epider-
molisis ampollosa hereditaria... Su diagnostico precoz es
importante, ya que la afectacion neonatal neuroldgica y
oftalmologica son indicadores de mal pronéstico, pudiendo
condicionar el neurodesarrollo del recién nacido?>.
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Figura 2  Placas papulosas-vesiculosas en miembro inferior.
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