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La acantosis nigricans (AN) es un signo cutaneo de resistencia
a lainsulina (RI), que se manifiesta como un oscurecimiento
y engrosamiento de la piel. La mayor prevalencia de obesi-
dad entre nifos y adolescentes ha hecho que este signo se
pueda observar mas frecuentemente y debe ser diferenciado
de otros cuadros infrecuentes de Rl grave no asociados con
la obesidad.

Los sindromes de Donohue, Rabson-Mendenhall y RI
tipo A son trastornos debidos a mutaciones en el recep-
tor de la insulina. El sindrome de Donohue se manifiesta
desde el nacimiento con AN, facies de duende, puber-
tad precoz, escaso paniculo adiposo, hipertricosis, retraso
del desarrollo e hipoglucemias. El sindrome de Rabson-
Mendenhall’ (fig. 1) se caracteriza por retraso del desarrollo,
AN, apifamiento dental e hipertrofia gingival (fig. 2) y
macropene/clitoromegalia. El sindrome de RI tipo A suele
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manifestarse durante la pubertad con AN, ovario poliquis-
tico, hiperandrogenismo y diabetes mellitus’.

El sindrome de RI tipo B es un trastorno autoinmune cli-
nicamente parecido al tipo A, asociado a la presencia de
anticuerpos anti-receptor de insulina, de inicio en la etapa
adulta?.

Entre los cuadros lipodistroficos®, el sindrome de
Berardinelli-Seip se manifiesta durante el primer afo, con
facies tosca, ausencia de grasa, AN, musculatura bien defi-
nida, flebomegalia y distension abdominal. El sindrome
de Lawrence (fig. 3) es un trastorno autoinmune que
puede presentarse como una fenocopia del sindrome de
Berardinelli-Seip. La lipodistrofia parcial familiar tipo 2 es
una enfermedad autosémica dominante caracterizada por
la pérdida de grasa en extremidades y nalgas, y acimulo en
cara y sotabarba.
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Figura1 Evolucion de la acantosis nigricans en diferentes areas del cuerpo, algunas poco habituales (b y e: abdomen, flexura de
codos), a los 10 (a-c) y a los 12 afos de edad (d-f) en un nifio con el sindrome de Rabson-Mendenhall.

Figura 2  Apifiamiento dental e hipertrofia gingival en el sindrome de Rabson-Mendenhall.
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Figura3 Nina de 12 afos que padece una lipodistrofia genera-
lizada adquirida (sindrome de Lawrence), y en la que se aprecia
la ausencia generalizada de tejido adiposo, la musculatura bien
definida y la acantosis nigricans.
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