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Hipomelanosis de Ito 

 
 

La hipomelanosis de Ito (HI), también conocida como incontinentia pigmenti achromians, es una condición 
cutánea rara caracterizada por patrones distintivos en espiral de lesiones cutáneas hipopigmentadas. Este 
trastorno se asocia frecuentemente con diversas anomalías sistémicas, particularmente las que involucran 
el sistema nervioso central. Aunque está presente desde el nacimiento, las manifestaciones clínicas pueden 
no hacerse aparentes hasta el primer o segundo año de vida. Las mujeres se ven afectadas con mayor 
frecuencia, y se cree que la condición surge de mutaciones genéticas esporádicas. Como los genes causantes 
específicos permanecen sin identificar, la HI no se clasifica como un trastorno hereditario. 

Características Clínicas 

La característica distintiva de la HI es la presencia de lesiones cutáneas hipopigmentadas asimétricas que 
tienden a seguir las líneas de Blaschko, que son líneas de desarrollo de la migración celular en la piel. Estas 
lesiones inicialmente se presentan como pequeñas manchas pálidas que se fusionan en patrones más 
grandes, en espiral o lineales. Los patrones comunes incluyen una forma de "V" a través de la cara y la 
columna vertebral, una forma de "S" a lo largo del tronco, y patrones lineales a lo largo de las extremidades. 
Las áreas hipopigmentadas son típicamente más claras que la piel circundante y pueden estar presentes en 
cualquier parte del cuerpo incluyendo la cabeza, cara y cuello. A diferencia de otros trastornos similares, 
como la incontinencia pigmentada, las manchas hipopigmentadas en la HI no están precedidas por etapas 
vesiculares o verrugas. 

Además de las lesiones cutáneas, los individuos con HI pueden exhibir anomalías del cabello como 
despigmentación del cabello, rotura del cabello, o pérdida de cabello. El cabello afectado a menudo toma un 
color blanco o grisáceo. Estos cambios son parte del espectro más amplio de anomalías sistémicas 
observadas en este trastorno. 

Manifestaciones Sistémicas Asociadas 

La hipomelanosis de Ito se asocia frecuentemente con una variedad de anomalías sistémicas, 
particularmente aquellas que afectan el SNC. Las convulsiones y la discapacidad intelectual son comunes, 
observándose retraso del desarrollo en un número significativo de pacientes. Otras características 
sistémicas pueden incluir: 

➢​ Paladar hendido y otras malformaciones congénitas como anomalías de extremidades y faciales. 
➢​  Sordera, que puede variar desde pérdida auditiva leve hasta profunda.  
➢​ Defectos musculoesqueléticos, como escoliosis o pie zambo.  
➢​ Anomalías cardíacas, incluyendo defectos estructurales como cardiopatía congénita.  
➢​ Anomalías renales, incluyendo hidronefrosis o agenesia renal.  
➢​ Hallazgos oftalmológicos, como estrabismo o cataratas.  
➢​ Anomalías dentales y orales, incluyendo dientes faltantes o malformados. 
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Debido a la posible afectación de múltiples sistemas de órganos, es necesaria una evaluación integral para 
identificar y abordar estas anomalías. 

Enfoque Diagnóstico 

El diagnóstico de hipomelanosis de Ito es principalmente clínico, basado en los patrones característicos en 
espiral de hipopigmentación. Sin embargo, se pueden emplear herramientas diagnósticas adicionales para 
confirmar el diagnóstico y evaluar la extensión de la afectación sistémica. 

➢​ El examen con lámpara de Wood puede mejorar la visibilidad de las lesiones hipopigmentadas, 
haciendo el patrón más aparente. 

➢​  La biopsia de piel puede realizarse para descartar otros trastornos con presentaciones similares, 
como incontinencia pigmenti u otros trastornos pigmentarios. 

➢​  Las pruebas genéticas pueden utilizarse en entornos de investigación para investigar las posibles 
mutaciones genéticas subyacentes, aunque aún no se ha identificado ningún gen específico para 
esta condición. 

➢​ Dada la asociación frecuente con anomalías del SNC y oftalmológicas, las evaluaciones neurológicas 
y oftalmológicas son críticas para evaluar complicaciones relacionadas, incluyendo retrasos del 
desarrollo, convulsiones, o defectos oculares. 

➢​ Los estudios de imagen como la RM cerebral pueden ser necesarios para identificar anomalías 
estructurales del SNC, especialmente en pacientes con retrasos del desarrollo o convulsiones. 

Opciones de Manejo y Tratamiento 

Actualmente, no existe un tratamiento específico para revertir o manejar las lesiones cutáneas 
hipopigmentadas asociadas con la hipomelanosis de Ito. Sin embargo, varias estrategias pueden ayudar a 
manejar la condición y mejorar la calidad de vida: 

➢​ Enfoques Cosméticos: Se pueden usar maquillaje o agentes ocultadores para cubrir las manchas 
hipopigmentadas y mejorar la apariencia estética de las áreas afectadas. 

➢​ Pigmentación Espontánea: En algunos casos, la hipopigmentación puede resolverse parcialmente 
con el tiempo, desarrollando la piel una pigmentación que se mezcla más estrechamente con la piel 
circundante. 

➢​ Manejo de Síntomas Sistémicos: El tratamiento se enfoca principalmente en manejar las 
manifestaciones sistémicas asociadas:  

○​ Las convulsiones pueden tratarse con medicamentos antiepilépticos según esté indicado. 
○​ Los retrasos del desarrollo y las discapacidades intelectuales pueden beneficiarse de 

programas de intervención temprana. 
○​ Los defectos musculoesqueléticos pueden requerir intervenciones quirúrgicas o de 

fisioterapia. 
○​ Los problemas cardíacos y renales deben abordarse con tratamientos médicos o quirúrgicos 

apropiados basados en la naturaleza de las anomalías. 
○​ El apoyo audiológico, incluyendo audífonos o implantes cocleares, puede ser necesario para 

individuos con pérdida auditiva. 
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➢​ Monitoreo Continuo: Los seguimientos regulares con un equipo multidisciplinario, incluyendo 
dermatólogos, neurólogos, cardiólogos y oftalmólogos, son esenciales para manejar el espectro 
complejo de este trastorno. 

Conclusión 

La hipomelanosis de Ito es un trastorno raro y complejo caracterizado por lesiones cutáneas 
hipopigmentadas distintivas en espiral, frecuentemente asociadas con un rango de anomalías sistémicas, 
particularmente en el SNC. Aunque no se ha identificado una causa genética definitiva, el trastorno se 
considera esporádico y no hereditario. El diagnóstico es en gran medida clínico, complementado por 
herramientas como el examen con lámpara de Wood, biopsia y pruebas genéticas. El manejo se enfoca en 
abordar las preocupaciones cosméticas asociadas con las lesiones cutáneas y las manifestaciones 
sistémicas, sin que actualmente esté disponible una cura. Un enfoque multidisciplinario es esencial para el 
manejo de pacientes con hipomelanosis de Ito para abordar la amplia gama de complicaciones potenciales y 
mejorar los resultados de los pacientes. 
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