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CASO CLINICO

Sindrome de lentiginosis multiple
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Resumen

Se presenta el caso clinico de un nifio de ocho afnos
con lentiginosis y en el que se hizo diagndstico de
sindrome de lentiginosis multiple o sindrome de
LEOPARD. Se describen las anomalias halladas y se
destaca la importancia del diagnéstico temprano en la
edad pediatrica.

Palabras clave: LENTIGO-diagndstico

SINDROME DEL LEOPARDO-diagnostico

Summary

A case is presented of an eight-year-old child
presenting with lentiginosis in whom multiple
lentiginosis syndrome or LEOPARD syndrome was
diagnosed. The abnormalities found are described and
the importance of an early diagnosis in the pediatric
age is stressed.

Key words: LENTIGO-diagnosis
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Introduccion

El Sindrome de Lentiginosis Multiple también conoci-
do como sindrome cardiocutaneo o por el acréstico
LEOPARD: L, lentigos; E, alteraciones ECG; O, hiper-
telorismo ocular; P, estenosis pulmonar; A, anomalias
genitales; R, retraso del crecimiento; D, deafness (sor-
dera de conduccion), es una genodermatosis compleja,
rara, de mecanismo etiopatogénico desconocido. Puede
presentarse de forma aislada o heredarse en forma auto-
somica dominante, con alta penetracion y expresividad

variable, caracterizandose en la piel por la aparicion su-
cesiva de multiples lentigos simples -,

El lentigo es una macula de forma circular u oval, de
tamafio variable, generalmente menor de 5 mm de dia-
metro, de color castafio. Se localiza en cualquier sector
de piel y mucosas y no se modifica con la exposicion so-
lar. Los lentigos pueden estar presentes desde el naci-
miento o aparecer en los primeros afios de vida y aumen-
tar de nimero hasta la adolescencia '

Elacréstico LEOPARD introducido por Gorliny co-
laboradores en 1969 permite memorizar algunas de las
afecciones sistémicas que pueden encontrarse en el sin-
drome de lentiginosis multiple 7.

EL objetivo de esta presentacion es destacar la im-
portancia del reconocimiento de las lentiginosis profu-
sas en la edad pediatrica para realizar las valoraciones
necesarias para el diagndstico temprano de las anoma-
lias que condicionan el pronostico.

Observacion clinica

F.A., sexo masculino, 8§ afios, raza blanca, procedente
de Canelones.

Enviado para valoracion por maculas hiperpigmen-
tadas en piel. Presenta desde los dos afios estas lesiones,
localizadas en cara, cuello, tronco y miembros, que han
ido en aumento y no se modifican con la exposicion so-
lar. Antecedentes personales: infecciones respiratorias
bajas reiteradas. No tiene familiares con lesiones simila-
res.

Buen crecimiento y desarrollo. Certificado esquema
de vacunacion vigente.

Examen fisico: peso 20,1 kg (P5), talla 123 cm
(P20); facies con hipertelorismo ocular, narinas gran-
des. En piel se destaca la presencia de multiples macu-
las, circulares u ovales, de bordes netos, de color marron
claro, de un diametro que oscila entre 2 y 8 mm y que se
localizan predominantemente en cara, cuello y tronco
(figura 1); presenta ademas cuatro manchas color café

1. Postgrado de pediatria.
2. Dermatéloga pediatra.
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Figura 1

Figura 2

con leche y maculas hipopigmentadas. A nivel osteoarti-
cular escapulas aladas (figura 2) e hipermovilidad arti-
cular . Estrabismo convergente a izquierda. Genitales
masculinos normales. Punta cardiaca en linea de refe-
rencia, ritmo regular de 82 ciclos por minuto, sin soplos.
Arco palatino alto. Resto normal.

Exémenes: radiografia de térax y ECG normales. El
ecocardiograma con Doppler mostrd prolapso valvular
mitral leve y dilatacion leve de arteria pulmonar. Estu-
dio de potenciales evocados auditivos: normal.

Discusion

La semiologia de piel permite afirmar la presencia de
lentigos simples, que son la traduccion histopatologica
de un aumento de melanocitos en la capa basal, con in-
cremento de la melanina en los melanocitos y querati-
nocitos basales y presencia de melandfagos en la dermis
superior ®%%_ Estos pueden estar presentes desde el na-
cimiento, auque es mas comun que se desarrollen en la
nifiez, haciéndose muy numerosos en la vida adulta.
Afectan de manera difusa toda la piel y mucosas, son
permanentes en el tiempo y no se relacionan con la ac-
cion luminica .

Cuando se presentan en forma profusa constituyen
una lentiginosis, que puede corresponder simplemente a
un exceso de lentigos, sin vinculacion con procesos sis-
témicos ni rasgos genéticos, asociarse con anomalias en
organos y sistemas y tener un caracter hereditario, con-
formando un sindrome lentiginoso (L101) Entre ellos se
describen el sindrome de las lentiginosis periorificiales
o Peutz-Jeghers, el sindrome de lentiginosis multiple o
LEOPARD, el sindrome de Tay, el sindrome de Soto y
el complejo de Carney (LAMB-NAME).

En el caso que se reporta, el planteo diagndstico es sin-
drome de lentiginosis multiple o sindrome de LEOPARD,

segtin los criterios desarrollados por Voron y colaborado-
res en 1976 !9 Este autor describio las anomalias que
podian encontrarse y establecio los criterios necesarios pa-
ra su diagndstico. Ademas de la lentiginosis se describen
anomalias en otros sectores en donde se deben buscar alte-
raciones para establecer el diagndstico. Estas son: otras
anomalias cutaneas; alteraciones cardiovasculares; ano-
malias genitourinarias; fallas endocrinas; defectos neuro-
légicos; dismorfias craneofaciales; talla baja; alteraciones
oculares y anomalias esqueléticas (tabla 1).

El diagnéstico se establece ante la presencia de lenti-
ginosis mas hallazgos en dos o mas de los sectores men-
cionadas. En caso de no presentar lentiginosis se requie-
ren alteraciones en tres o mas sectores y la presencia de
lentiginosis en un familiar directo.

Este paciente presenta lentiginosis y alteraciones en
mas de dos sectores. En piel tiene manchas color café con
leche, a las que Ortone y colaboradores adjudican una
prevalencia de 38% en 90 casos estudiados 9 Elecocar-
diograma informa prolapso valvular mitral leve y arteria
pulmonar con dilatacion leve. La afeccion cardiaca es uno
de los factores que marcan el prondstico en este sindrome;
ésta debe valorarse siempre. Si esta presente requiere se-
guimiento, porque puede ser progresiva y el genio evolu-
tivo es variable en cada paciente. Ademas requiere trata-
miento profilactico ante procedimientos invasivos por el
riesgo de endocarditis infecciosa. Los pacientes sin afec-
cion inicial deben valorarse regularmente ya que el com-
promiso cardiaco estructural, asi como las alteraciones
ECG pueden aparecer en la evolucion G117

Los otros rasgos del sindrome que presenta el pa-
ciente son hipertelorismo ocular, estrabismo, narinas
grandes, arco palatino alto, escapulas aladas e hipermo-
vilidad articular.

El sindrome por lo general se presenta en forma in-
completa. Entre las alteraciones que no presenta nuestro
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Tabla 1. Manifestaciones del sindrome de lentiginosis
multiple

Alteraciones cardiacas

« Fibroelastosis endomiocardica
« Estenosis mistral

« Estenosis pulmonar

« Estenosis subpulmonar

« Estenosis subaortica

« Insuficiencia mitral congénita
« Miocardiopatia obstructiva

« Alteraciones del ECG

Alteraciones neurolégicas

« Retraso mental

« Nistagmo

« Hiposmia

« Convulsiones

« Hipoacusia neurosensorial
« Afasia

« Hipotonia muscular

« Hiporreflexia

Alteraciones craneofaciales

« Frente prominente

o Narinas grandes

« Implantacion baja de las orejas
o Arco palatino alto

« Prognatismo

« Occipucio asimétrico

Alteraciones urogenitales
« Hipoplasia ovarica

« Hipospadia

« Criptorquidia

Alteraciones oculares

« Estrabismo
« Hipertelorismo

Alteraciones cutaneomucosas

« Onicopatias

« Macroglosia

« Pliegue simeano

« Manchas color café con leche
« Maculas hipopigmentadas

Alteraciones enddcrinas

« Pubertad retrasada

Alteraciones esqueléticas

« Talla baja

« Escapula alada

« Cifoescoliosis

o Pectus carinatum

« Hipermovilidad articular
« Sindactilia

o Cuello corto

« Hombros elevados

paciente se destaca la sordera u otras alteraciones neuro-
logicas, que son el otro determinante importante en el
pronostico de estos pacientes por la incapacidad funcio-
nal que pueden producir (L1%)

En la observacion clinica se destaca la existencia de
antecedentes personales de infecciones respiratorias ba-
jas reiteradas. En la revision realizada no existe descrip-
cion de vinculacion de esta patologia con sindrome de
lentiginosis multiple.

Es importante que el pediatra sepa reconocer esta en-
fermedad poco frecuente, que se manifiesta con lesiones
caracteristicas en piel que pueden ser marcadores de en-
fermos de alto riesgo, para buscar los otros signos fisicos
que orientan al diagndstico y realizar las interconsultas
necesarias para valorar dichas anomalias, que como se
menciond son determinantes del pronostico.

Estos pacientes deben ser manejados por un equipo
multidisciplinario integrado por cardidlogo, neurope-
diatra, oftalmoélogo, ortopedista, odontdlogo y dermato-
logo, guiado por el pediatra que asiste al nifio.

Frecuentemente, es el dermatdlogo quien realiza el
planteo primario de un sindrome lentiginoso.
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