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Resumen

Los nevus azules se manifiestan clinicamente por maculas o papulas con una intensa y caracteristica pigmentacion melanica. El nevus azul
amelandtico o hipopigmentado es una variante rara que tiene los mismos rasgos morfologicos que el nevus azul pero que es amelanético o
minimamente pigmentado. Las lesiones se localizan en cualquier parte del cuerpo con predileccién por la cara, la espalda y la zona dorsal de manos
y pies. Ocurre en ambos sexos con una relacion de mujer a vardn de aproximadamente 2:1 y con una predileccion por los jévenes. Histolégicamente
se caracteriza por una proliferaciéon dérmica de células fusiformes con poca o ninguna melanina.

Presentamos dos casos de nevus azules amelanéticos (hipopigmentados).

Reconocer el nevus azul amelandtico es importante ya que debido a la falta de pigmentacién puede resultar dificil de diagnosticar tanto clinica
como patoldgicamente. El diagnostico diferencial histoldgico incluye el dermatofibroma, la cicatriz, los nevus intradérmicos, el neurofibroma y el
melanoma desmoplasico.

(Gonzélez Vela MC, Val-Bernal JF, Gonzalez-Lopez MA, Armesto S, Martino M, Fernandez-Llaca JH. Nevus azul hipopigmentado: una variante poco frecuente del nevus azul. Med
Cutan Iber Lat Am 2006;34:63-66)
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Summary

Blue nevi are typically heavily melanin-pigmented macules or papules. Amelanotic or hypopigmented blue nevus is a rare variant of blue nevus
that has morphologic features similar to ordinary blue nevus but is either amelanotic or minimally pigmented. The lesions are located throughout
the body with predilection for the face, the back and the dorso of the hands and feet. Both sexes are affected with a female to male rate of
aproximately 2:1 and there is a predilection for young patients. Histologically is characterized by a dermal proliferation of spindle-shaped cells
with little or no obvious melanin.

We here report two cases of amelanotic (hypomelanotic) blue nevus. Recognition of amelanotic blue nevus is important because of the lack of
pigmentation may result in clinical and pathologic diagnostic difficulty. The histological differential diagnosis includes dermatofibroma, scar,
intradermal nevus, neurofibroma and desmoplastic melanoma.

Key words: blue nevus, amelanotic blue nevus, hypopigmentade blue nevus.
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El nevus azul es una tumoracién dérmica formada por
melanocitos dendriticos que se caracteriza clinicamente
por su coloracién grisdcea-azulada[1]. Su localizacion mas
frecuente son las extremidades (dorso de manos y pies),
la cara y la espalda[2]. Histolégicamente estda compuesto
por células dendriticas o fusiformes con ndcleos alargados
y citoplasmas con intensa pigmentacion melénica, inmersas
en un estroma con una desmoplasia variable[2].

Se han descrito diversas variantes de nevus azul, siendo
las més frecuentes el nevus azul comun, el nevus azul celu-

lar y el nevus combinadol1, 2]. Existe otra variante, el nevus
azul hipopigmentado o amelanético, que puede ser tanto de
tipo comun como celular[3-6]. EIl nevus azul amelandtico
(NAA) presenta los mismos rasgos histolégicos que el nevus
azul, pero se caracteriza por la escasa o nula pigmentacion
melénica. Es importante el reconocimiento de esta variante
de nevus azul para evitar su confusién con otros tumores
benignos dérmicos no pigmentados y, sobre todo, con el
melanoma desmoplasico.
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Caso clinico

Caso 1

Nifia de 11 afios de edad, sin antecedentes personales ni
familiares de interés, que acude al servicio de Dermatologia
para valoracién de una lesion cutanea asintoméatica loca-
lizada en la mejilla derecha de varios afios de evolucién.
En la exploracién se aprecia una tumoracion de coloracion
pardorosada, bordes definidos, no infiltrada a la palpacién
y de 12 x 8 mm de didmetro (Figura 1A). Se realiza una
biopsia en sacabocado.

En los cortes histolégicos se observd una proliferacion
dérmica de células fusiformes que se extendian a la dermis
profunda con un patrén neuroide (Figura 1B). Los nucleos
eran alargados u ovoideos de pequefio tamafio, con atipias
focales y sin evidencia de mitosis (Figura 1C). Se encontrd
minima cantidad de pigmento melénico (positivo para el
Mason Fontana) en el citoplasma de macréfagos situados en
la dermis papilar. Las células tumorales fueron positivas me-
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diante inmunohistoquimica para la proteina S100 (1:2000,
Policlonal, Dako, Glostrup, Denmark) y Melan A (1:50, A103,
Dako, Glostrup, Denmark ) (Figura 1D) siendo negativas para
el HMB45 (1:100, Monoclonal, Enzo, NY, USA) y el CD34 (1:
200, HPCA-1, Becton Dickinson, San José, CA, USA).

Caso 2
Mujer de 41 afios con antecedentes de asma bronquial y
rinitis alérgica. Consulta por presentar una lesién cutanea
localizada en la region deltoidea derecha de varios afios de
evolucién que, aunque ha permanecido estable, Ultima-
mente le ocasiona molestias. En la exploracion se observa
una péapula de morfologia redondeada, bordes definidos,
de coloracién cutanea normal o levemente grisdcea y de
11 mm de didmetro méaximo. Se realiza extirpacion-biopsia
de la lesion.

El estudio histopatoldgico mostré una tumoracion mal
delimitada dérmica, formada por células fusiformes dispues-

Figura 1. A. Tumoracién pardorosada de bordes netos en la mejilla derecha. B. Proliferacion dérmica de células fusiformes que
se extiende a la dermis profunda. C. Los nucleos alargados u ovoideos con atipias leves focales. D. Las células fusiformes son po-

sitivas mediante inmunohistoquimica para el Melan A.
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tas al azar e inmersas en un estroma formado por haces de
colageno (Figura 2A). Las células presentaban nucleos pre-
dominantemente alargados de cromatina finamente granular,
sin atipias, ni mitosis (Figura 2B). En la epidermis supraya-
cente se observo una ligera hiperpigmentacién basal. No se
encontré pigmento melénico en los citoplasmas celulares.
Las células tumorales mostraron inmunopositividad intensa
para la proteina S100 (Figura 2C), siendo negativas para el
HMB45 y el Melan A. Se observé también positividad de las
células tumorales para CD34 (Figura 2D).

Comentario

El nevus azul amelandtico o hipopigmentado es una variante
poco frecuente de nevus azul que muestra los mismos ras-
gos histologicos, salvo que posee escasa o nula pigmenta-
cion meldnical3, 4]1. Desde el afio 1997, en que se propuso

A

esta nueva variante[3, 4], existen escasas publicaciones en
la literatura que presenten casos de NAA[3-9]. Bhawan y
Cao encontraron sélamente 38 nevus azules con escasa 0
nula pigmentacién de un total de 1358 nevus azules anali-
zados[5]. Zembowicz y col describieron 20 casos de NAA
de tipo celular de los cuales, la mayorfa fueron interconsultas
procedentes de otros centros[6]. Las otras publicaciones
describen casos aislados de NAA[7-9]. Nosotros aportamos
a la literatura dos nuevos casos de NAA localizados en cara
y hombro, respectivamente.

El NAA ocurre predominantemente en gente joven con
un pico de incidencia entre los 20 y 30 afios, aunque el
rango de edad de los pacientes oscila entre los 3 y 82 afios.
Tiene una predileccién por las mujeres, con una proporcion
de mujer: hombre de 2:1[5]. Las localizaciones més fre-

Figura 2. A. Tumoracién dérmica, de bordes mal definidos, formada por células fusiformes. B. Las células muestran ntcleos alar-
gados, sin mitosis, ni atipias. C. Positividad de las células tumorales para la proteina S100 D. Immunoreactividad de las células tu-

morales para el CD34.
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cuente son la espalda, la porcion distal de las extremidades
y la cabeza, aunque pueden localizarse en cualquier parte
del cuerpo[6].

Clinicamente el NAA es dificil de diagnosticar y suele
confundirse con otras lesiones, principalmente con el derma-
tofibroma, nevus melanocitico intradérmico y el carcinoma
de células basales[5]. La base histolégica de la hipopig-
mentacion es que en numerosas células del nevus azul los
premelanosomas a pesar de la presencia de tirosinasa per-
manecen no melanizados. La ausencia de pigmento podria
deberse en la mayoria de los casos a la existencia de inhi-
bidores de la melanogénesis o a la pérdida de la capacidad
de sintetizar premelanosomas. La presencia de esclerosis
en alguna de estas lesiones puede justificar la caracteristica
coloracién grisacea o parduzca. Histolégicamente hay que
hacer el diagnéstico diferencial con otros tumores dérmicos
de células fusiformes, como el dermatofibroma (DF), el neu-
rofibroma (NF), el nevus melanocitico intradérmicos (NMI),
el nevus desmopléasico o esclerdtico, las cicatrices y con el
melanoma maligno desmopldsico (MMD).

Aunqgue en los DF la epidermis suprayacente puede
mostrar una hiperpigmentacién melanica basal, las células
fusiformes se disponen entrelazadas entre si formando fas-
ciculos y en un patrén estoriforme. Ademas, frecuentemente
presentan abundantes vasos y células inflamatorias acom-
pafiantes. Los DF, a diferencia del NAA, son negativos para
la proteina S100, el Melan Ay el HMB45.

El NF es también una tumoracién formada por células
fusiformes que se encuentran dispuestas de forma laxa en
un estroma fibrilar caracteristico. Ademas, dentro de este
componente de células alargadas se pueden observar agre-
gados de axones formando finas ramitas que no aparecen
en el NAA.

En el NMI, a diferencia del NAA, las células meldnicas
son mas ovoideas, estan mas hinchadas y se disponen en
nidos o cordones dentro de la dermis.

El nevus desmoplésico es una tumoracion dérmica mal
delimitada formada por células grandes predominantemente
fusiformes que se caracterizan por estar inmersas en un
estroma fibroso formado por haces de coldgeno muy grue-
sos. En algunos casos de NAA, que tienen marcada fibrosis
del estroma, el diagnéstico diferencial con el nevus desmo-
plasico es dificil[9]. La presencia de células con nucleos
maés ovoideos y con mayor nimero de atipias favorecen el
diagnostico de NAA.

En las cicatrices dérmicas existen también células fi-
broblasticas pero estan inmersas entre fibras de colageno
dispuestas de forma ondulada, paralelas a la superficie
epidérmica y suele mostrar ausencias de papilas.

El MMD es una variante de melanoma de células fusifor-
mes que frecuentemente tiene escaso pigmento meldnicoy
que se puede confundir con un NAA. Sin embargo, aunque
algunos casos de NAA pueden presentar células atipicas,
no suele observarse mitosis, ni un infiltrado linfoide peritu-
moral. Ademas en el MMD la epidermis suprayacente suele
mostrar una proliferacién de melanocitos atipicos en la unién
dermoepidérmica.

Los hallazgos observados en la literatura con respecto al
perfil inmunohistoquimico de los NAA son contradictorios.
Algunos autores han publicado una ligera o nula positividad
de los NAA para la S100 y el HMB45[5]; sin embargo, en
otras series muchos de los casos mostraban positividad para
la proteina S100 y el HMB45[4, 6, 91.

La positividad para el CD34 observada en uno de nues-
tros casos, coincide con los hallazgos publicados por Harris
et al[9].

Es importante conocer la existencia de esta variante de
nevus azul, ya que es dificil de diagnosticar tanto clinica
como patolégicamente. Con la combinacién de los rasgos
histolégicos junto con el estudio inmunohistoquimico es
posible diferenciar el NAA de otras tumoraciones dérmicas
de células fusiformes benignas o malignas.
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