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Sindrome de Bart en recién nacido a téermino:
reporte de un caso.
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El sindrome de Bart se caracteriza por la presencia de aplasia cutanea, epidermolisis
ampollar y trastornos ungueales. Es una entidad rara, con herencia autosémica
dominante. Exponemos el caso de un recién nacido varén a término, quien desde el
nacimiento presentd ausencia congénita localizada de piel en extremidades inferiores
acompafiadas de erosiones y ampollas. Se concluyé como sindrome de Bart, indicandose

tratamiento sintomatico evolucionando adecuadamente.
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Bart syndrome in newborn to term: report of a case.

Summary:

Bart syndrome is characterized by the presence of cutaneous aplasia, epidermolysis
bullosa and nail disorders. It is a rare entity, with autosomal dominant inheritance. We
present the case of newborn male at term, who from birth had localized congenital
absence of skin in the lower extremities accompanied by erosions and blisters. It was

concluded as Bart syndrome, indicating symptomatic treatment evolving adequately.

Key words: dermatology, epidermolysis bullosa, skin diseases, bart’s syndrome, newborn

care.
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Introduccion

El sindrome de Bart consiste en ausencia congénita
localizada de piel, epidermolisis ampollar y distrofia ungueal.
Este sindrome es uno de los 9 tipos de aplasia cutanea que
engloba la clasificacién de Frieden de 1986, que las agrupa de
acuerdo a la herencia, clinica y anomalias asociadas™ 2.
Recientemente se demostr6 que existen anormalidades
ultraestructurales en las fibras de anclaje en la regién del
cromosoma 3p cerca del gen que codifica el colageno tipo VII
(COL7A1). Con la secuenciaciéon del DNA, se detectdé una
substitucion de glicina por arginina en el dominio de triple
hélice del COLA1 de los individuos afectados. La aplasia cutanea
usualmente sigue un patrén en forma de S, extendiéndose desde
las rodillas hasta la planta del pie, de localizacion anterolateral,
en region pretibial; puede ser unilateral como bilateral y puede
comprometer otras areas distintas a los miembros inferiores3.

Reporte de caso

Se presenta el caso de un recién nacido masculino de 20 dias
de edad, a término por césarea segmentaria, producto de madre
de 18 afos de edad, en buenas condiciones generales, afebril,
piel normotérmica, hidratada, fototipo III, peso, talla,
circunferencia cefalica y signos vitales normales. Fue admitido a
cuidados intensivos neonatales y se solicitd interconsulta con
dermatologia para precisar diagnostico, ya que en su evaluacion
se aprecio erosiones extensas que cubrian extremidades
inferiores y areas de ausencia de piel en tercios distales de
ambos muslos, regién pre tibial de ambas piernas y maléolo
interno de pie izquierdo (Figuras 1y 2). No se evidenciaron
erosiones en mucosa oral ni genital.

Present6 en ambas extremidades
inferiores erosiones y lesiones ampollares.

Figuras 1. R nacido, li

Figuras 2. Evolucion de paciente diagnosticado con sindrome de Bart. Se
evidencian zonas de piel atréfica e hipopigmentada.

Sobre la base de la clinica se plante6 el diagnéstico de
sindrome de Bart, se indico tratamiento de curas oclusivas con
gasas vaselinadas y antibioterapia tépica; se recomendo a la
madre mantener la higiene de la zona para evitar infecciones. El
paciente evolucioné satisfactoriamente con zonas de piel
atrofica e hipopigmentada en donde inicialmente existia
ausencia de tejido cutaneo y erosiones.

Discusion

El sindrome de Bart es considerado un trastorno genético
extremadamente raro. Bart, en 1966 fue el primero en describir
la triada clasica del sindrome: ausencia congénita localizada de
piel, epidermolisis ampollar y distrofia ungueal® 4.

Diversos autores describen el sindrome de Bart como un tipo
de aplasia cutanea congénita mientras que otros la consideran
como una epidermolisis ampollar. Hoy en dia se tiene en cuenta
a la aplasia cutis como una manifestacion intradtero de la
epidermolisis ampollar. Esta Ultima, representa una de las
enfermedades mecanobulosas en las que el trauma minimo
durante la vida fetal puede dar lugar a la formacién de ampollas
congénitas™ °.

En cuanto a la etiologia del sindrome de Bart, se fundamenta
en que es un patron de herencia autosdémico dominante, aunque
se describen casos esporadicos en la literatura, esta se debe a
una sustitucion de Glicina por Arginina dentro del dominio de
triple hélice del gen COL7A1 del colageno tipo VII,
especificamente en el brazo corto del cromosoma 3p?.
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Su diagnodstico es eminentemente clinico?. Afecta
generalmente extremidades inferiores, frecuentemente bilateral,
de distribucién simétrica, bordes mal definidos y que siguen un
patron en forma de S desde las rodillas hasta la superficie
anterolateral de las piernas, tarsos, metatarsos y pies, incluyendo
los dedos y en algunos casos las plantas. Puede cursar con
malformaciones ungueales como ausencia congénita, distrofia
o pérdida espontanea de las ufias y presencia de lesiones
ampollares de piel y de las mucosas?.

En algunos casos es requerida la toma de biopsia para
determinar el tipo de epidermdlisis ampollar asi como
corroborar o confirmar el diagndstico planteado, en donde se
reportarian ampollas subepidérmicas con separacion de la
lamina subdensa y compromiso subepidérmico, con disminucién
en el numero de filamentos de anclaje y presencia de
queratinocitos y hemidesmosomas normales?. Sin embargo, en
nuestro caso no fue necesario su realizacion ya que el
diagnostico fue clinico y no tuvo nuevas ampollas.

El tratamiento en general es conservador y consiste en
mantener la hidrataciéon de la piel afectada, prevencién de
traumatismos mecanicos, mediante la oclusién de las lesiones
con gasas vaselinadas y la aplicacion de antibidticos topicos
para evitar las sobreinfecciones?. Se debe realizar el seguimiento
cercano a complicaciones como hemorragia o infeccién
mostrandose un prondstico favorable para los pacientes
dependiendo de la eficacia del tratamiento®.

El cuadro clinico de nuestro paciente no manifesté otras
anomalias ni complicaciones, siendo lo suficientemente
caracteristico para concluir con el diagnostico de Sindrome de
Bart, y debido a la ausencia de otras alteraciones se sugiere la
naturaleza benigna de la enfermedad, con un buen prondstico
mediante la implementacion del tratamiento acertado, como en
el caso presentado’ 8,

Conclusiones

El sindrome de Bart es un trastorno genético muy raro, cuyo
diagnostico debe considerarse como fundamental por parte del
equipo médico, que aunque ciertamente no son rutinarias en
practica clinica, al hacer un diagnéstico de manera adecuada y
precoz e iniciar un tratamiento conservador, se obtiene un
excelente pronéstico, con efectividad futura, disminuyendo asi
complicaciones o intervenciones de gravedad@
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