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CARTAS AL EDITOR

Hiperpirexia neonatal como
signo guia para el diagnostico
precoz de la displasia
ectodérmica hipohidrépica
ligada al cromosoma X

Sr. Editor:

La displasia ectodérmica hipohidrética ligada al cromoso-
ma X (DEHH-X) (MIM: 305.100), clasicamente conocida como
sindrome de Christ-Siemens-Touraine, es una enfermedad carac-
terizada por hipo o anhidrosis, hipodoncia e hipotricosis. La apla-
sia o hipoplasia de las glandulas sudoriparas ecrinas, y la consi-
guiente reduccién de la sudoracion, trastornan la capacidad del
organismo para controlar la pérdida de calor, haciendo a estos ni-
flos especialmente susceptibles al sobrecalentamiento ambien-
tal. Se trata de un defecto congénito, por lo que la intolerancia
al calor estd presente desde el nacimiento!, periodo en el que
las manifestaciones dismorficas que caracterizan la enfermedad
pueden no ser reconocibles?. Nosotros hemos observado 2 casos
de DEHH-X (uno de ellos ya publicado?) que desarrollaron en
el periodo neonatal temperaturas superiores a 41 °C.

Recién nacido, varon, nacido de tercer embarazo de curso nor-
mal. Apgar al minuto de 8 y a los 5 min de 10. El peso y talla de re-
cién nacido fueron de 3.240 g y 50 cm. A las 30 h de vida present6
fiebre (41,1 °C rectal), sin foco infeccioso demostrable. En la explo-
racion se observo una practica ausencia de cabello y cejas, mentén
puntiagudo, pliegues orbitarios pigmentados y mamilas hipoplasi-
cas. Bacteriologia estéril.

Figura 1. Radiografia lateral de crdaneo en la que se obser-
va una escasez de microorganismos dentarios.
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Radiografia del craneo: escasez de patégenos dentarios (fig. 1). La
biopsia cutdnea mostr6 una ausencia de glandulas sudoriparas.

Evolucion posterior: episodios recurrentes de fiebre que cedian
con simples medidas fisicas, rinitis cronica y retraso en la denticion.
En la actualidad, ésta es incompleta y peculiar (piezas pequenas y ¢6-
nicas), tiene una piel seca y delgada, unas distréficas y evidente hi-
potricosis (ausencia de cejas y pestanas y, en el cuero cabelludo, el
pelo es escaso e hipopigmentado). El desarrollo mental es normal.

Estudios familiares. Padre sano. Madre con hipodoncia, ligera hi-
potricosis y reduccion del nimero de glandulas sudoriparas ecrinas
en el espécimen de biopsia cutinea. Gravida 3, paridad 3. El prime-
ro de sus hijos era un varén normal; el segundo, un varén con
DEHH-X que desde los primeros dias de vida present6 episodios
de fiebre que alcanzaron el grado de hiperpirexia (41,1 °C) a los
22 dias de vida (fig. 2). Los padres no reconocieron que existieran
otros individuos afectados en ninguna de las dos ramas familiares
que, en todo caso, no pudieron ser investigadas.

En el recién nacido el hallazgo de fiebre elevada es tan infre-
cuente como inquietante®”’. Se conocen multiples circunstan-
cias y estados patologicos capaces de producirla®. Entre las cau-
sas de fiebre neonatal se encuentra la DEHH-X. Clarke et al!,
en su numerosa serie de afectados, encontraron que el 31% de
ellos (16 de 52) habian presentado algin grado de fiebre en el
periodo neonatal.

El interés de los casos presentados no reside en el simple ha-
llazgo de fiebre en los primeros dias de vida, sino en el de hi-
perpirexia (definida como temperatura rectal > 41 °C), tanto por

Figura 2. Escasez de cabello. Prdctica ausencia de cejas y
pestaiias. Labios prominentes y evertidos.

00



Cartas al Editor

su extraordinaria rareza como con la morbimortalidad con la
que se asocia. Esta circunstancia patologica estd relacionada no
solo con enfermedades bacterianas graves, sino también con
cuadros de la importancia del sindrome de muerte stbita del
lactante, el golpe de calor y el sindrome de shock hemorragi-
co-encefalopatia®”’.

En una amplia revision de series en las que se precisan la
edad y el grado de la temperatura, la ausencia de hiperpirexia es
la norma entre los lactantes menores de 28 dias®, hecho que
contrasta con lo observado en las escasas publicaciones relacio-
nadas con recién nacidos afectados de DEHH-X389. Tan eleva-
das temperaturas obligan a investigar, vigilar y, por regla ge-
neral, tratar cautelarmente posibles infecciones bacterianas
invasivas’. Por otra parte, debe resaltarse que la hiperpirexia
puede provocar, por si misma, complicaciones neurolégicas gra-
ves 0, incluso, la muerte!8. Todas ellas podrian evitarse o, al me-
nos, reducirse con un diagnéstico precoz de la enfermedad.

La dificultad de reconocer a la DEHH-X en las primeras sema-
nas de vida?, mantiene esta situacion de riesgo potencial y expli-
ca la escasez de referencias en la literatura®%2. Nosotros consi-
deramos que el hallazgo de hiperpirexia en el periodo neonatal
debe sugerir la posibilidad de una DEHH-X®. El reconocimiento
de este marcador clinico de la enfermedad, ademas de reducir la
morbilidad y mortalidad con ella asociadas, podria obviar el es-
tablecimiento de medidas diagndsticas innecesarias y evitar in-
gresos hospitalarios para antibioticoterapia cautelar. Por otra
parte, el diagnéstico precoz de la DEHH-X permitirfa ofrecer a
tiempo el oportuno consejo genético y, si se confirmara de forma
definitiva su eficacia, proceder a la administracién de factor de
crecimiento epidérmico desde las primeras semanas de vida, en
un intento de inducir el desarrollo de las glindulas sudoriparas!©.
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Linfangioma adquirido
progresivo

Sr. Editor:

El linfangioma adquirido progresivo, también conocido como
linfangioendotelioma benigno, es una neoplasia vascular, esca-
samente referida en la literatura médica, descrita por Wilson y
Jones! en 1990. Presentamos un caso recientemente observado
en nuestra Unidad con el diagndstico previamente referido.

Nifa de 13 anos que acudi6 a consulta de dermatologia de nues-
tro hospital por presentar una placa rojo-violicea en el dorso del pie
derecho de aproximadamente 2 anos de evolucion, sobre la que
habian comenzado a formarse elementos verrugosos que ocasional-
mente le molestaban. En la exploracion cutidnea se observaba una
macula eritematoviolacea que ocupaba casi todo el dorso del pie de-
recho con elementos verrugosos, excrecentes, cubiertos en algunos
€asos por costras serosas, en la cara dorsal de los dedos del pie afec-
to (fig. 1. El resto de la exploracién cutaneomucosa y por 6rganos
y aparatos no mostré alteraciones significativas. Las exploraciones
complementarias solicitadas mostraron resultados dentro de la nor-
malidad (hemograma, bioquimica, sedimento urinario y serie radio-
l6gica 6sea). El estudio histolégico mostro espacios vasculares de
morfologia irregular que disecaban los haces de coldgeno en todo el
espesor dérmico, revestidos por un endotelio plano, que rodeaba
los vasos preexistentes, constituyendo imagenes similares a pro-
montorios sin atipias en las células que lo constituian. Asimismo, se

Figura 1. Placa rojo-violdcea en dorso de pie izquierdo
con excrecencias linfdticas en su superficie.
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