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SINDROME DE GOLTZ:

HIPOPLASIA DERMICA FOCAL

RESUMEN

| sindrome de Goltz es un trastorno

en el desarrollo mesoectodérmico,

raro, con profunda displasia del

tejido conectivo.Se presenta el caso

de una nina de 9 arnios con

manifestaciones clinicas desde el
nacimiento y otras de aparicion reciente compatibles
con dicho sindrome, no diagnosticado a edad mis
temprana.

PALABRAS CLAVES: Displasia, tejido conectivo.

SUMMARY

Goltz syndrome is a rare mesoectodermal disorder
with profound dysplasia of connective tissue. We
report a case of a 9 year old girl which since birth
had clinic abnormalities and others of recient
aparition compatibles with such syndrome,
undiagnosed at early age.

KEY WORDS: dysplasia, connective tissue.

HISTORIA CLINICA

Ning an i ) o) rma ia por
Nina de 9 anos quien consultdé a dermatologia po
presentar lesiones papilomatosas en labio inferior y

e ari S ion, tratadas
lengua, de varios meses de evolucion, tratada
previamente con crioterapia, a pesar de lo cual
recurrieron.

La nina es producto de embarazo a ténnino, en el cual
la madre recibié irradiacién los primeros meses, sin
conocer su estado, por seguimiento clinico de su hija
mayor de quien sufria osteomielitis. L.a madre habia
tenido anteriormente 2 embarazos normales y dos
abortos con sexo desconocido. La nina presenté al
nacimiento: aplasia cutis en hemitérax izquierdo con
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reepitelizacion espontinea. Meses mas tarde, lesiones
polimorfas como de atrofia en hemicara, hemitérax
izquierdo y en las cuatro extremidades, coloboma del
iris, orejas prominentes con antihélix hipoplasico,
cabello escaso, unas distroficas, focomelia del brazo
izquierdo, asimetria del hemicuerpo izquierdo,
sindactilia entre 3° y 4° dedos de mano derecha y entre
3°y 4° artejos de pie derecho, dedo supemumerario en
el mismo pie. (fig. 1,2y 3).

Al momento de la consulta la nifa presenta ademads
baja talla y peso para la edad, trastornos del esmalte y
agenesia dental, pero no hay retardo mental.

No hay familiares afectados.

HISTOPATOLOGIA

Piel: Aplanamiento de la red de crestas epidérmicas.
Disminucion del grosor de la dermis con fibras de
coliageno atenuadas (fig. 4).

A la tincién con tricrémico se comprueba la marcada
disminucion de la dermis e incluso la aposicion de la
epidermis y el tejido adiposo (fig. 5).

Papiloma: Proliferacion exofitica papilar formada por
tallo fibrovascular, ramificado y tapizado por epitelio
escamoso estratificado.

DISCUSION CLINICA

151 sindrome fue reportado por 1* vez en 1935 por
Libermann y en 1962 Goltz acuna el término de
hipoplasia dérmica focal para esta genodermatosis con
base en los hallazgos histoldgicos.!? La hipoplasia
dérmica focal (Sindrome de Goltz) es un trastorno en
el desarrollo mesoectodérmico poco frecuente. Hay
aproximadamente 200 casos reportados en la
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literatura.®® Aunque el patrén de herencia no se ha
esclarecido, la predominancia de casos en el sexo
femenino (aproximadamente 90%) y la ocurrencia de
abortos sugieren que es un trastomo ligado al X con
letalidad en el sexo masculino; los pocos casos descritos
en hombres podrian deberse a mutaciones de
cromitides medias y existen casos esporddicos que
resultan de nuevas mutaciones.'*3*

El feto es afectado en las primeras semanas de desarrollo
y la caracteristica mas importante del sindrome es una
profunda displasia del tejido conectivo, notable en la piel
y el esqueleto, posiblemente explicada por un trastorno
en la cinética de crecimiento de los fibroblastos.?

Las manifestaciones en piel encajan en 5 tipos de
lesiones:

1. Aplasia congénita de la piel.

2. Patrones multiformes como de atrofia.
3. Lesiones estriadas.

4. Papilomas periorificiales y de mucosas.
5. Lesiones lipomatosas.2®

Algunas de las lesiones se disponen perpen-
dicularmente en las extremidades y en espirales en
el tronco siguiendo asi las lineas de Blaschko.?

Figura 1. Figura 3.

Figura 5.

Figura 2.
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Ademis de estas lesiones los pacientes presentan desde
el nacimiento: asimetria de cara, tronco vy
extremidades, malformaciones esqueléticas (focomelia,
sindactilia, polidactilia, deformidades de claviculas y
costillas), lesiones oculares (anosftalmia, coloboma del
iris, subluxacion del cristalino), deformidades de las
orejas (pobre desarrollo del cartilago, oclusion del canal
externo e incluso sordera), trastornos de anexos
(agenesia dental, alteraciones del esmalte, cabello
escaso y opaco, unas distroficas, hipoplasicas y con
estrias longitudinales).!23* Muchos pacientes tienen
grados variables de retardo mental aunque algunos
tienen inteligencia normal. También se han reportado
malformaciones viscerales, especialmente en tracto
genitourinario: rindén ausente, fusionado o en
herradura.?

A los rayos X: Osteopatia estriada en la metifisis de los
huesos largos y disminucion en la densidad Gsea.2?

CONCLUSION

Se presenta el caso de una nina de 9 anos con
manifestaciones clinicas e histoldgicas que corresponde
perfectamente al simdrome de Goltz. No se encontraron
en la literatura revisada, reportes de asociaciéon con
irradiacion durante el embarazo.

Figura 4.
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