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Casos Clinicos

Pigmentacion macular eruptiva idiopatica

Idiophatic Eruptive Macular Pigmentation
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Se presenta un caso de pigmentacion macular eruptiva idiopatica (PMEI) en un paciente varén de 9 afios que acudié por presentar méaculas
marrones de aparicion brusca en térax, cuello y raiz de miembros superiores de dos meses de evolucion. Se comenta el diagndstico diferencial con
otras dermatosis que cursan con maculas pigmentadas, especialmente con la dermatosis cenicienta y con el liquen plano pigmentoso.

(Mendoza Guil F, Serrano Falcon C, Sdnchez Sanchez G, Dulanto Campos C, Linares Solano J, Naranjo Sintes R. Pigmentacion macular eruptiva idiopatica.
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Summary

A case report of a 9 year-old boy with a two month duration brownish macules in thorax, neck and proximal upper limbs corresponding to an
idiophatic eruptive macular pigmentation is presented. We comment the differential diagnosis with other pigmented dermatosis, particularly with

ashy dermatosis and lichen pigmentosus.

Key words: pigmentation disorders, idiophatic eruptive macular pigmentation, ashy dermatosis, lichen pigmentosus.

Descrita inicialmente por separado por Gottron[1]y Sakae[2]
en 1941 como melanosis lenticular generalizada y pigmen-
tacion idiopatica maculosa adquirida, respectivamente, y
posteriormente por Rupec y Vakilzadeh como dermatosis
con pequefias manchas pigmentadas, fue Boursier[3] quién
la caracteriz6 en 1974. A Degos, Civatte y Belaich[4], en
1978, se debe la descripcion definitiva: pigmentacion ma-
cular eruptiva idiopéatica (PMEI).

Caso Clinico
Varén de 9 afios, al que, 2 meses antes de acudir a consulta,
le aparecieron de forma brusca manchas oscuras en la piel
asintomaticas. No refiere antecedentes de enfermedad cu-
tdnea previa de interés, tan sélo cuadro respiratorio de vias
altas tratado con jarabe sin filiar un mes antes de comenzar
con las méaculas.

A la exploracién se observa una piel oscura, fototipo 1V/
V, con maculas ovaladas no confluentes, con radio mayor
perpendicular o ligeramente oblicuo al eje del cuerpo, de
aproximadamente 2x1,5 cm. de didmetro, homogéneas en
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tamafio, color y disposicion. Bordes lisos, de color pardo
oscuro, simétricas, en nimero de unas 25 localizadas en
tronco y cuello (Figura 1). El signo de Darier era negativo.

Explorado por érganos y sistemas no se observaron
alteraciones de interés.

Ante la preocupacion e insistencia del padre se realiza
biopsia para estudio histolégico, que revel6 pigmentacion
dérmica de aspecto residual en la capa basal de la epidermis
y melandfagos aislados en dermis sin cambios inflamatorios
ni proliferacion de melanocitos (Figuras 2y 3).

Comentario
Diferentes autores se refieren a esta enfermedad con dis-
tintos sindnimos: pigmentacion idiopatica maculosa adqui-
rida[2], melanosis lenticular generalizada[1], pigmentacién
maculosa multiple idiopéatical5], pigmentacion en placas
eruptivas de etiologia desconocidal6], melanodermia en
placas[7], melanodermia maculosa adquirida[8].

Entre las distintas referencias destaca Degos et al.[4]
quienes, tras diversas publicaciones sobre el tema, en 1978
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encuadran la PMEI como una entidad nosolégica diferente
a la dermatitis cenicienta a partir de 7 pacientes propios y
varios recogidos de la literatura, en su mayoria nifios y jove-
nes que presentaban maculas pigmentadas de entre 5y 25
mm localizadas en cuello, tronco y miembros. En la mayoria
de los casos las lesiones regresaron espontaneamente de
forma lenta. La histologia no era especifica y la etiologia
desconocida.

Los casos publicados posteriormente son escasos con
series reducidas (destaca la de Jang con 10 casos[9]), se-
glin unos autores por su escasa frecuencia, segln otros por
ser poco conocida confundiéndose con otras melanosis. En
nuestra opinién ademés de ambos factores concurre el que
se trate de una patologia benigna y autorresolutiva por lo
que no se le presta atencion. En nuestro servicio no se han
descrito casos desde hace 17 afos[10].

Sanz de Galdeano et al.[11] propusieron como criterios
diagnosticos los siguientes:

— FErupcién de maculas pardas asintomaticas no con-
fluentes localizadas en tronco, cuello y extremidades
proximales de nifios y adolescentes.

— Ausencia de lesiones inflamatorias previas.

— Ausencia de antecedente de ingesta de farmacos.

— Hiperpigmentacion de la capa basal de la epidermis
y melandfagos prominentes en ausencia de dafio de
la membrana basal e infiltrado inflamatorio en banda
liquenoide.

— Recuento de mastocitos normal.

Nuestro caso cumple todos los criterios excepto el ter-
cero, aungue no podemos saber si la relacion con la ingesta
del jarabe es causal o simplemente casual.

Desde las observaciones de Degos, al menos 20 casos
se han descrito en la literatura. Aunque no todos cumplen
los criterios anteriores.

La patogenia es desconocida, no se sabe porque afecta
a pacientes jovenes, quizas por factores hormonales. Al-
gunos autores la relacionan con la ingesta de farmacos o
con otras dermatosis previas quedando entonces en duda
que realmente se trate de una enfermedad idiopatica. Por
ejemplo Dupré et al.[12] describen dos casos tras pitiriasis
rosada que presentaban caracteristicas clinicas y cronol6-
gicas comparables con las de la PMEL.

Las lesiones se localizan preferentemente en tronco con
disposicion en arbol de Navidad y, menos, en raiz de miem-
bros y cuello, con un tamafio de entre 1 a 4 cm, de color
pardo mas oscuro que el de la piel circundante, simétricas,
no confluentes. Afectan més a adolescentes varones. Tienen
un inicio brusco y una duracién de unos 2 a 4 afios con
tendencia a la resolucion espontanea, aunque hay un caso
recientemente descrito de 21 afios de duracion[13].

Es asintomatica y no existe clinica acompafiante salvo en
un caso descrito por Lépez-Avila et al.[14] que presentaba
alopecia areata universal, traquioniquia, vitiligo, retraso men-
tal y cifoescoliosis. Roustan[15] describe un caso que, junto
a la PMEI, tenia betatalasemia minor. En ambos casos se
trata mas de una asociacion que de una relaciéon causal.

La histologia muestra un aumento de pigmentacion en la
epidermis basal. En la dermis papilar y reticular se observa
un incremento de melanéfagos perivasculares junto a incon-
tinencia pigmentaria. No se observa infiltrado inflamatorio,
si aparece es de tipo linfohistiocitario perivascular pudiendo
ser en banda al inicio. El recuento de mastocitos es normal.
Mediante microscopia electronica se observa incremento
de melanosomas en queratinocitos basales y suprabasales,
melanocitos sin alteraciones estructurales e incremento de
melanéfagos con ndmero y forma normal.

El diagnéstico diferencial debe realizarse principal-
mente con la dermatosis cenicienta[16] y con el liquen
plano pigmentoso, pero también con la pitiriasis rosada,
hiperpigmentacion postinflamatoria, mastocitosis cutanea ,
neurofibromatosis, sindrome de McCune-Albright, erupcién
fija medicamentosa, incontinecia pigmenti... Nos ayuda al
diagnostico de la PMEI principalmente la aparicion subita de
multiples maculas en ausencia de factores desencadenantes
y la evolucién crénica con tendencia a la remision esponta-
nea en meses o0 afos en ausencia de tratamiento.

La dermatosis cenicienta descrita inicialmente por
Ramirez[16] en 1957 se caracteriza por la presencia de
manchas ovaladas de color gris pizarra, de 1 a varios centi-
metros localizadas principalmente en tronco con tendencia
a la cohalescencia, de evolucién cronica. Més frecuente en
adultos jovenes de sexo femenino. Se distinguen hasta 4
formas clinicas:

— maculas ovaladas bien delimitadas de color griséa-

ceo.

— placas de color gris con dos tonos, central claro y

periférico plomizo.

— maculas grises con eritema periférico (erythema

discromico perstans[18]).

— placas de color pardo-grisaceo localizadas en zonas

fotoexpuestas[19].

Su etiologia es variable, entre otros: infestaciones (Tri-
churis trichura, amebiasis intestinal), nitrito de amonio,
contrastes yodados...

La histologia muestra gran similitud con la PMEI obser-
vandose vacuolizacién focal basal con degeneracion por
licuefaccion, cuerpos coloides, incontinencia pigmentaria,
infiltrado inflamatorio perivascular superficial de predominio
linfohistiocitario e incremento de melandfagos en dermis.

Med Cutan Iber Lat Am 2004; 32(3): 124-127

125



Mendoza Guil F,, et al. Pigmentacion macular eruptiva idiopatica

126

Figura 1. En la imagen puede observarse la pigmentacion en
tronco, cuello y hombros.

El liquen plano pigmentoso descrito inicialmente por
Gougerot[20]s como liquen invisible pigmentdégeno es
definido por Shima y Buthany[21] en 1974. Se caracteriza
por maculas ovaladas de color pardo o gris de uno a varios
centimetros de preferencia por zonas fotoexpuestas. Aunque
habitualmente no se halla agente etiolégico, en ocasiones
es debido a farmacos como la carbamacepina, fenitoina,
sales de oro o parafenilendiamina. El analisis histopatolé-
gico muestra degeneracion de la basal, cuerpos coloides,
e infiltrado linfocitario en banda liquenoide mas intenso
que el que, en ocasiones, se observa en la pigmentacion
eruptiva idiopatica. Con microscopia electrénica la Unica
diferencia es la duplicacién de la membrana basal presente
en el liquen plano pigmentoso. Puede ayudar al diagndstico
la presencia de lesiones papulosas propias de liquen plano
en mufiecas y la exploracion de las mucosas que, a veces,
estan afectadas.

Como puede observarse la PMEI, la dermatosis cenicien-
tay el liguen plano pigmentoso presentan multiples rasgos
clinicos e histolégicos en comun, motivo por el cual algunos
autores consideran que corresponden a variaciones de un
mismo espectro[22].
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Figura 2. Imagen histoldgica con HE. Se observa aumento de
la pigmentacion en la epidermis basal y melandfagos en der-
mis con muy escaso infiltrado inflamatorio.

Figura 3. Cambios semejantes a la Figura 2.

La pitiriasis rosada presenta la misma localizacion que la
pigmentacion eruptiva idiopatica. Los elementos son simé-
tricos, de tamafio y disposicion similar, sin embargo solemos
encontrar la placa heraldo (aunque no siempre), suelen ser
ligeramente inflamatorias y descamativas, resolviéndose en
menor tiempo. Como se dijo antes algunos autores relacionan
ambas entidades[12] dandole el nombre de pitiriasis rosada
pigmentdégena. Cuadros similares a la pitiriasis rosada pue-
den ser desencadenados por farmacos como barbituricos,
captopril, clonidina, sales de oro, metronidazol, penicilamina
e isotretinoina[23].

La hiperpigmentacién postinflamatoria como su propio
nombre indica es posterior a una dermatosis previa como
puede ser un liquen plano, una queratosis liquenoide o un
eritema multiforme. Se favorece por la exposicién solar. En
cambio la PMEI se denomina de esta forma porque no hay
antecedentes conocidos. En la histologia de la hiperpigmen-
tacion postinflamatoria, a veces, se observan queratinocitos
necroticos.

El exantema fijo medicamentoso suele ser Unico y ma-
yormente en genitales. En ocasiones es multiple. Existe el
antecedente de la ingesta de un farmaco y es muy prurigi-
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noso. Tiene un ligero componente inflamatorio y se resuelve
con mayor rapidez. Pueden ayudar los corticoides.

Tanto la neurofibromatosis como el sindrome de Mc-
Cune-Albright ademéas de las manchas café con leche
aparecen otros signos y sintomas: En la enfermedad de Von
Recklingahusen neurofibromas, alteraciones 6seas, neuro-
mas plexiformes, nddulos de Lisch, feocromocitoma... En la
fibrosis poliostética encontramos alteraciones esqueléticas y
gonadales. Otras patologias que cursan con manchas café
con leche son el cromosoma en anillo, el sindrome de Wat-
son y cuestionados: el sindrome de Bloom, la enfermedad
de Cowden, la anemia de Fanconi, la esclerosis tuberosa,
la ataxia telangiectasia, el sindrome LEOPARD, el sindrome
de Turner y Noonan, el sindrome de Silver-Russell. Por
supuesto, las manchas café con leche pueden aparecer
aisladamente en sujetos sanos con una prevalencia maxi-
ma en la adolescencia de aproximadamente un 15%([24].
Presentan morfologia y distribucion diferente a la de las
maculas de la PMEI.

En la urticaria pigmentosa el signo de Darier, producido
al frotar las lesiones, es positivo produciéndose una eleva-
cién y enrojecimiento en forma de habon por la descarga del
contenido mastocitario y la histologia es muy caracteristica
mostrando numerosos mastocitos casi siempre en disposi-
cion perivascular y perianexial.

Conclusién

La PMEI es una entidad que se caracteriza por la presencia
de multiples maculas pardas de distribucién, forma y tamafio
caracteristicas con unos criterios diagnésticos bien definidos
que la diferencian de otras dermatosis pigmentadas, que
no requiere tratamiento y donde lo importante es conocer
su existencia y realizar un correcto ejercicio de diagnostico
diferencial. Una vez llegados al diagnéstico preciso tan sélo
deberemos tranquilizar a la familia informandoles de su na-
turaleza benigna y autorresolutiva a largo plazo.
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