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La lipodistrofia congénita generalizada tipo 2 (LCG2) es un
trastorno autosémico recesivo poco frecuente caracterizado
por la ausencia de tejido adiposo desde el nacimiento. Esta
enfermedad esta causada por variantes bialélicas en el gen
BSCL2. La leptina recombinante humana (metreleptina),
ademas de la dieta, se considera la primera linea de tra-
tamiento para las comorbilidades metabolicas y hepaticas
vinculadas a esta dolencia'. De acuerdo con el fabricante,
la metreleptina debe inyectarse por via subcutanea, gene-
ralmente alrededor del area umbilical.

Presentamos el caso de un varén de 18 afos
con LCG2  (NM_.001122955.2:  c.[517dup];[604c>T],
p.[Thr173fs*5];[Arg202*]) que inici6 el tratamiento con
metreleptina a los 15 afos. Aunque los parametros meta-
bélicos mejoraron rapidamente, pudiendo interrumpir el
tratamiento con insulina y metformina, después de un
ano aparecieron unas maculas hiperpigmentadas indoloras
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alrededor del ombligo, sobre una piel previamente sana
(panel A: 14 anos) (fig. 1). Las lesiones se corresponden
con las zonas de inyeccion, comenzando inicialmente como
una papula rojiza e inflamada que se resolvia rapidamente,
y que posteriormente iba tornando a un color castano con
el paso del tiempo. Estas lesiones fueron empeorando con
el paso de los anos (panel B: 16 anos, panel C: 17 afos y
panel D: 18 afnos). Durante el tiempo que en que se trato
con insulina glargina, no observamos lesion alguna en las
zonas de inyeccion. El estudio anatomopatologico de una de
las lesiones revel6 areas de papilomatosis e incontinencia
de pigmento; esto Ultimo es un hallazgo tipico de la
hiperpigmentacion postinflamatoria. Esta reaccion adversa
ha sido comunicada al sistema de farmacovigilancia de la
Agencia Espanola de Medicamentos y Productos Sanitarios.
A excepcion de algunos casos de erupcion o urticaria, no
se han comunicado reacciones adversas dermatoldgicas a la
metreleptina previamente?>, y no han sido observadas en
otros pacientes que estamos tratando con este medicamento
desde hace mas de una década. Ademas, no esta relacionada
con la dosis, por lo que se trataria de una reaccion adversa
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Figura 1  Maculas hiperpigmentadas.

tipo B. En nuestra opinion, estas maculas hiperpigmentadas
pueden ser la secuela de una inflamacion cutanea inducida
por metreleptina.
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