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Sindrome del bebé Michelin:

comunicacion de 4 casos

Michelin tire baby syndrome: report of 4 cases

Maria Luisa Rueda,' Susana Alicia Grees,> Monica Liliana Yarza,' Cynthia Yaninna Catanzaro,’

Tamara Nijamin,* Silvina Pereira,” Daniel Navacchia® y Lidia Ester Valle”

RESUMEN

El sindrome del bebé Michelin es una rara entidad caracterizada por la presencia de miltiples Palabras clave:
pliegues profundos, circunferenciales y simétricos, presentes desde el nacimiento y con tendencia
a la resolucion espontanea. Estos pliegues cutdneos se localizan fundamentalmente en las
extremidades, pero pueden encontrarse en tronco y cuello.

(asos clinicos. Presentamos 4 casos con sindrome del bebé Michelin, atendidos en nuestro servicio entre
2003 y 2010. Todos los pacientes fueron de sexo femenino, con edades comprendidas entre los 2 meses y
los 2 afios. Uno de los casos presentd retraso neuromadurativo y todos evidenciaron anomalias asociadas.
El estudio histopatoldgico reveld en dos casos alteracion de la disposicion de las fibras elasticas en la dermis,
en una paciente nevo lipomatoso subyacente y en un caso no se encontraron alteraciones significativas.
Conclusion. El sindrome del bebé Michelin es un cuadro sumamente infrecuente y pareceria
corresponder a un fenotipo comtn con distintos sustratos histoldgicos y mdltiples hallazgos asociados
(Dermatol. Argent., 2012, 18(5): 371-376).
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ABSTRACT

Michelin baby syndrome is a rare disorder characterized by the presence of multiple circumferential and ~ Keywords:
symmetrical deep folds that present at birth, with a tendency towards spontaneous resolution. These skin
folds are located mainly in the extremities, but they can be found in the trunk and neck as well.

Case reports. We present four cases of Michelin baby syndrome attended at our department between
2003 and 2010. All patients were female, aged 2 months onwards, the oldest was 2 years-old. One patient ™
showed developmental delay and all of them showed associated anomalies. The histopathological /"9
study revealed two cases with abnormal arrangement of elastic fibers in the dermis and an underlying
lipomatous nevus in one patient and in the other there were no significant alterations.

Conclusion. Michelin baby syndrome i an extremely rare condition and it seems to be a common phenotype

with multiple different histologic patterns and associated findings (Dermatol. Argent,, 2012, 18(5): 371-376).
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TABLA 1. Casos clinicos

Paciente Sexo Histopatologia Otros hallazgos Desarr'ol!o
neuroldgico
1 Q  Alteracion en la Hipertelorismo Normal
disposicion de las Blefarofimosis
fibras eldsticas Puente nasal ancho
Paladar ojival
Pabellones auriculares
hiperplegados
2 Q  Sinalteraciones Epicanto Normal
Filtrum largo
Obesidad
3 Q  Alteracion en la Hiperlaxitud articular Retraso
disposicion de las Epicanto madurativo
fibras elasticas ~ Puente nasal ancho y deprimido  RMN: atrofia
Paladar ojival cerebelosa
4 Q@ Nevo lipomatoso Paladar ojival Normal
Hiperlaxitud articular
Genu valgo

Foto 1. Caso 1. Mdltiples pliegues circunferenciales en miembro superior.

Introducciéon

El sindrome del bebé Michelin fue descripto por prime-
ra vez por Ross en 1969; el diagndstico es fundamen-
talmente clinico y puede presentarse en forma aislada o
acompanado de otras alteraciones fenotipicas.’

Se describen 4 casos con sindrome del bebé Michelin.
Serie de casos (tabla 1).

Caso 1

Nifa de 2 meses, hija de un matrimonio no consangui-
neo sin antecedentes heredofamiliares de importancia.
Al examen fisico presentaba multiples pliegues circun-
ferenciales y simétricos en miembros superiores e infe-
riores, muy pronunciados en mufiecas y tobillos (foto
1). Algunos pliegues transversales en cuello y tronco.
Presentaba ademds facies peculiar con hipertelorismo,
blefarofimosis, pabellones auriculares hiperplegados,
puente nasal ancho, paladar ojival, manchas mongéli-
cas, una de ellas ectépica, y un segundo dedo del pie
superpuesto. Exdmenes complementarios normales. El
servicio de Genética coincidié con fenotipo compatible
con bebé Michelin. Se realizé biopsia de surco de ante-
brazo, en la cual se observé alteracién en la disposicién
de las fibras eldsticas en la dermis. La paciente fue segui-
da hasta los 18 meses de edad. Se observé una atenua-
cién importante de los pliegues cutdneos y presentd un
desarrollo neurolégico normal.

Caso 2

Nifla de 3 meses de vida sin antecedentes heredofami-
liares de importancia. Al examen fisico se observaban
multiples pliegues circulares, bilaterales y simétricos
distribuidos en miembros superiores e inferiores (foto
2). La nifa era de ascendencia boliviana y presentaba
oblicuidad racial de los ojos con esbozo de epicanto,
filerum largo y borrado, mejillas pletéricas, orejas nor-
moimplantadas con hélix replegado, manos con dedos
regordetes y fusiformes, térax ancho y obesidad. Su de-
sarrollo neuroldgico era normal. Exdmenes complemen-
tarios normales. El servicio de genética coincidié con
fenotipo compatible con sindrome del bebé Michelin.
Se realiz6 una biopsia de pliegue de miembro superior.
En el examen histopatolégico no se observaron altera-
ciones significativas. La paciente fue seguida hasta los
8 meses de edad, y persistian las mismas lesiones. No
regres6 posteriormente a la consulta.

Caso 3

Nifa de 9 meses de vida. Sin antecedentes heredofami-
liares de importancia. Al examen fisico se observaban



pliegues circunferenciales simétricos en miembros supe-
riores, inferiores y tronco, con un aspecto abollonado
de la piel en todo el cuerpo, con predominio en tronco
anterior hasta las rodillas (foto 3). Presentaba epicanto
bilateral, paladar ojival, puente nasal ancho y deprimi-
do. No poseia sostén cefilico, y se evidencié ademds
hiperlaxitud articular. Se efectué examen oftalmolégico
y presentd fondo de ojo normal. Se realizaron ecografias
de cadera, cerebral y renal que fueron normales. En la
ecografia abdominal se evidencié un aumento del tejido
celular subcutdneo. El examen neurolégico determind
un retraso madurativo. Se efectuaron electromiogra-
ma y RMN de columna cervical sin alteraciones. En la
RMN cerebral se constaté un aumento de los espacios
subaracnoideos interlobulares cerebrales compatible
con atrofia cerebelosa. Se realizé biopsia de surco de
antebrazo, que demostré alteracién en la disposicién de
las fibras eldsticas en la dermis.

Caso 4

Nifa de 2 afios de vida que consulté por dermatitis de
cuello. Como antecedentes personales presentaba enfer-
medad obstructiva recurrente y al afio de edad padecié
neumonia. Como antecedentes raciales: bisabuelos pa-
ternos mulatos, bisabuelos maternos chino y caucidsico,
madre oriunda de Perd. Al examen fisico se observa-
ron multiples pliegues circunferenciales y simétricos en
miembros superiores e inferiores, gliteos y cuello, los
cuales estaban presentes desde el nacimiento; la madre
refirié que disminuyeron con la edad (foto 4). Ademds,
se encontrd paladar ojival, hiperlaxitud articular, genu
valgo y nevo melanocitico congénito en abdomen. Se
constaté dermatitis monilidsica en los pliegues del cue-
llo. El examen oftalmolégico y el neuroldgico fueron
normales. El servicio de traumatologfa solicité radio-
grafias de huesos largos y no se observaron alteraciones;
se solicité ecografia abdominal, la cual fue normal. Se
realizé interconsulta con Genética, y quedé pendiente
el resultado de cariotipo. Se efectué una biopsia de un
pliegue y el examen histoldégico informé nevo lipoma-
toso (fotos 5 y 6). Se asumié como sindrome del bebé
Michelin asociado a nevo lipomatoso subyacente.

Discusion

El sindrome del bebé Michelin se caracteriza por la pre-
sencia de pliegues cutdneos profundos, circunferenciales
y generalmente simétricos, que recuerdan al logotipo de
la marca de neumdticos francesa Michelin.! Estos plie-
gues tienen una tendencia a la resolucién espontdnea.’

La patogénesis atin no es clara. Se han observado anor-
malidades cromosémicas como delecién del brazo corto

Sindrome del bebé Michelin: comunicacion de 4 casos

Foto 2. Caso 2. Mltiples pliegues circunferenciales, simétricos, en
miembros. Torax ancho.

Foto 3. Caso 3. Mltiples pliegues circunferenciales, simétricos, en
miembros y tronco. Aspecto abollonado de la piel.




Maria Luisa Rueda, Susana Alicia Grees, Monica Liliana Yarza, Cynthia Yaninna Catanzaro, Tamara Nijamin,

Silvina Pereira, Daniel Navacchia, Lidia Ester Valle

Foto 4. Caso 4. Multiples pliegues circunferenciales, simétricos, en
miembros y cuello, algunos en tronco. nevo melanocitico congénito
en abdomen.

del cromosoma 11 e inversién paracéntrica del brazo
largo del cromosoma 7.>% En nuestros casos no se evi-
dencié herencia familiar, pero se han descripto casos
con herencia autosémica dominante, que afectan a nu-
merosos miembros de una misma familia en sucesivas
generaciones.>® Kharfi ez 4/. comunicaron dos herma-
nos afectados.”

Desde el punto de vista histopatolégico, el sindrome
del bebé Michelin se puede asociar con nevo lipomatoso
subyacente,! como en el caso 4, o con un hamartoma
de musculo liso.**!! Se ha comunicado un caso con ha-
martoma de musculo liso asociado con fragmentacién
de fibras eldsticas, y se demostré en la microscopia
electrénica alteraciones significativas con disminucién
del depdsito de elastina y desaparicién de las mismas,
y aumento del reticulo endopldsmico rugoso en algu-
nos fibroblastos.'* Nosotros encontramos alteracién de
la disposicién de las fibras eldsticas en la dermis, en la
microscopia dptica, en los pacientes 1 y 3. La alteracién

en la formacién de fibras eldsticas y el hamartoma de
musculo liso podrian ser responsables del desarrollo de
pliegues cutdneos circunferenciales.®'

El sindrome del bebé Michelin, ademds del fenotipo
caracteristico, presenta anomalias asociadas, entre las
que se pueden mencionar: hipertelorismo, epicanto,
paladar ojival, paladar hendido, obesidad, hiperlaxitud
articular, coxa valga, orejas hiperplegadas, puente na-
sal ancho, filtrum largo y retraso madurativo, como lo
observado en los pacientes presentados.!*47%12 Ademds,
se han comunicado dedos superpuestos, clinodactilia,
pectus excavatum, escoliosis, micropene, escroto hipo-
pldsico, conducto auditivo estrecho o atrésico, engrosa-
miento epigldtico, cejas espesas, pestafias prominentes,
hipertricosis, cicatrices idiopdticas, hirsutismo, con-
vulsiones, cardiopatia congénita, sindrome de Laron,
hemihipertrofia, hemiplejia, microoftalmia y microcér-
nea 478101418 Dog pacientes publicados presentaron
excesivos pliegues cutdneos sin ningin dismorfismo;
uno de ellos tenfa mastocitosis cutdnea.®!!

Los pliegues cutdneos circunferenciales congénitos cons-
tituyen un signo mayor del sindrome del bebé Michelin.
Recientemente los mismos se han incluido como compo-
nente de nuevas entidades. Elliot ez 4/ comunicaron un
paciente con pliegues circunferenciales, retraso madurati-
vo, facies peculiar con puente nasal ancho, microftalmia,
epicanto, pabellones auriculares hiperplegados, paladar
hendido, escoliosis, talla baja, hipoacusia y escroto hipo-
pldsico. Proponen la denominacién de “sindrome de ano-
malias congénitas multiples y retraso madurativo (MCA/
MR) con multiples pliegues circunferenciales”. Leonard
describe un segundo paciente con similares caracteristi-
cas clinicas.” Tinsa ez 4/.*' comunicaron un paciente con
hallazgos semejantes, retraso mental y convulsiones, aso-
ciados con ureterocele, hipospadias, hipoplasia del vermis
y del cuerpo calloso, y dilatacién ventricular; postularon
que se tratarfa de una nueva entidad. El primer caso que
presentamos tenfa hipertelorismo, blefarofimosis, puente
nasal ancho y pabellones auriculares hiperplegados, pero
su desarrollo neurolégico era normal. El caso 3 presentaba
epicanto, puente nasal ancho y retraso madurativo, por lo
que comparte algunas caracteristicas clinicas con el sindro-
me descripto por Elliot. Por tltimo, Kondoh et 4.2 pro-
ponen el acrénimo HITCH para designar a un sindrome
caracterizado por sordera, testiculos no descendidos, plie-
gues circunferenciales y retraso mental. Devriendt ez 4/
comunicaron un paciente de sexo masculino con pliegues
circunferenciales en los cuatro miembros, nevo flimeo en
miembro inferior derecho, asimetria de miembros y macu-
la hiperpigmentada lineal en tronco y miembro superior
derecho. Ademds, presentaba hipospadia y retraso madu-
rativo leve. Se efectud cariotipo, que fue normal, y biopsia



de piel para cultivo de fibroblastos, que reveld triploidia
69, XXY, la interfase FISH de mucosa bucal demostré
XXY en el 14% de las células y XY en el 86%. Postulan
sobre la base de estos hallazgos que la presencia de pliegues
circunferenciales maltiples podria ser la expresién de un
mosaicismo genético, por lo cual seria aconsejable realizar
biopsia de piel para cultivo de fibroblastos y cariotipo en
estos pacientes.

El diagnéstico diferencial del sindrome del bebé Miche-
lin se plantea con el sindrome de bandas amnidticas,
una entidad poco frecuente caracterizada por la presen-
cia de anillos de constriccién que generalmente afec-
tan dedos o extremidades y en menor medida, cuello
o tronco. Se produciria como resultado de una ruptura
precoz del amnios. La severidad del cuadro se relaciona
con el momento de la gestacién en que se produce: des-
de anencefalia, disrafismo espinal y hendiduras faciales
hasta amputaciones, sindactilia y depresiones cutdneas
en forma de anillos constrictivos.?** A diferencia del
sindrome del bebé Michelin, usualmente no son simé-
tricas y se acompanan de otras anomalias.”’

El sindrome del bebé Michelin probablemente represente
un fenotipo comin con manifestaciones variables tanto
clinicas como histopatoldgicas, y serdn necesarios més es-
tudios bioquimicos y moleculares para determinar si existe
alguna alteracién estructural comin en esta entidad.””*®
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La aldolasa predice la ocurrencia de miopatia en la esclerodermia sistémica

Toledano C., Gain M., Kettaneh A., Baudin B. et dl., Arthritis Res. Ther., 2012, 14: 152.

La miopatfa relacionada con la esclerodermia sis-
témica (Myo-5S¢) es una complicacién discapaci-
tante e impredecible en pacientes con esclerodermia
sistémica (SSc). En este estudio se investigd el valor
predictivo de la aldolasa, de la creatina quinasa (CK),
de las transaminasas (ALT y AST) y de la proteina C
reactiva (CRP) para estimar el riesgo de desarrollar
Myo-SSc.

Para ello se evalud en un solo centro de estudio y
de manera prospectiva a 137 pacientes con SS¢ sin

debilidad muscular proximal, los cuales fueron sequidos
longitudinalmente por un periodo de 4 afios. El riesgo
de desarrollar Myo-SSc fue determinado sequin los crite-
rios del Furopean Neuro Muscular Centre'y se analizaron
de acuerdo con los niveles plasmaticos de aldolasa, CK,
transaminasas y CRP al inicio del estudio.

Bl valor predictivo de la aldolasa fue mayor que el de
la CK'y el de la ALT AST y CRP no tuvieron valor pre-
dictivo para la ocurrencia de Myo-SSc. Dentro de los 3
primeros aos, el mejor punto de corte de la aldolasa
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para predecir la aparicion de Myo-SSc fue de 9 U/L,
mayor que el limite normal (7 U/L). Myo-SSc fue
més frecuente en pacientes cuya aldolasa era mayor
de 9 U/L.

Los autores concluyen que la elevacion en los
niveles de aldolasa identifica con precision a los
pacientes con SSc y alto riesgo de desarrollar Myo-
SS¢. Esto podria ayudar a iniciar tratamiento cuando
el dafio muscular todavia es reversible.
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