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Caso para diagnodostico

Dermatosis pigmentaria diseminada
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CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 18 afos de edad, quien
acude por presentar multiples manchas oscuras en
cuerpo, desde hace 18 meses, las cuales iniciaron
subitamente en brazos, y en una semana se disemi-
naron al resto del cuerpo. A la exploracién fisica se
observa una dermatosis diseminada con tendencia a
la generalizacién, que respeta piel cabelluda, cara,
mucosas, palmas y plantas. Es bilateral con tenden-
cia a la simetria. La dermatosis esta constituida por

numerosas manchas hiperpigmentadas de color café
grisaceo, de diversos tamafnos y formas, algunas son
circulares, de limites mal definidos, y otras mas con-
fluyen entre si. De evolucidn crénica y asintomatica
(Figuras 1y 2).

El resto del interrogatorio sin datos de importancia
para el padecimiento actual. Se decide realizar una
biopsia para estudio histolégico (Figuras 3 y 4).

Con los siguientes hallazgos clinico-patoldgicos,
;cual es su diagndstico?

Figura 1. Mditiples manchas hiperpigmentadas.
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Figura 2.

Manchas de distintos tamafios y formas,
circulares, ovales que confluyen entre ellas.

Figura 3.

Epidermis plegada con aplanamiento
de procesos interpapilares

e hiperpigmentacion de capa basal.
Dermis superficial con infiltrados
perivasculares moderados (H&E 10x).

Figura 4.

Presencia de melandfagos en dermis
superficial (H&E 40x).
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PIGMENTACION MACULAR
ERUPTIVA IDIOPATICA

INTRODUCCION

La pigmentacién macular eruptiva idiopatica (PMEI)
es un raro padecimiento de la piel que se caracteriza
clinicamente por la presencia de manchas hiperpig-
mentadas de color café o gris, de caracter benigno, y
de etiologia desconocida.’

HISTORIA

A lo largo de la historia ha sido denominada con diferen-
tes nombres. En 1941 Sakae la nombra como «pigmenta-
cion maculosa adquirida». En 1942 Gottron la menciona
como «melanosis lenticular generalizada». En 1961 A.
Basex la denomina «pigmentacién maculosa multiple
idiopatica». En 1964 Degos la llama «pigmentacion
eruptiva en tachas, de naturaleza indeterminada»; sin
embargo, después cambia este término. En 1972 Gra-
ciansky la nombra «melanodermia en tachas», y el mismo
afo, Grosshans, «melanodermia maculosa adquirida».2®

Degos y cols. la designan «pigmentacion macular
eruptiva idiopatica». Publicaron siete casos, y realiza-
ron una descripcion detallada, separandola de otras
dermatosis pigmentarias. En 1996 De Galdeano y cols.
publicaron otros cinco més. Fue la primera referencia
en la literatura inglesa, y en ella se establecieron los
criterios diagnosticos.?

Platin y cols. publicaron el cuadro clinico de un nifio
de cuatro afios de edad con manchas de color azul-gris,
de cinco meses de evolucion, con un didmetro de 2-3
cm, las cuales predominaban en tronco, cuello y extre-
midades proximales y permanecieron estables por seis
meses. Los autores concluyeron que las manifestacio-
nes cutaneasy el curso de la enfermedad eran similares
alo observado en adolescentes con hiperpigmentacion
macular idiopatica. Jang y cols. comunicaron 10 casos
de PMEI con resolucién gradual en un lapso de dos
meses a seis afios en nueve de los pacientes.*

EPIDEMIOLOGIA

Es una entidad poco frecuente,? a menudo se observa
durante la nifiez y la adolescencia, aunque existen
algunos reportes en la edad adulta, afectando tanto a
varones como a mujeres. La mayor parte proceden de
Latinoamérica, con un total de 31 casos publicados en
la literatura médica occidental. Las personas de origen
asiatico parecen tener un riesgo mas elevado, ya que

11 de los 24 pacientes estudiados (10 coreanos en la
serie de Jang y cols.) eran de ascendencia asiatica.®®

ETIOLOGIA

La etiologia se desconoce. Algunos autores sugieren
que es posible que los factores hormonales jueguen un
papel importante. Los melanocitos parecen ser sensi-
bles a la estimulacion hormonal y, a su vez, los cambios
podrian tener un efecto en el sistema inmunoldgico.
Milobratovic publica el caso de una mujer con PMEI
durante su segundo embarazo. Cuatro afios antes habia
sido sometida a una tiroidectomia parcial por adenoma
tiroideo y tiroiditis de Hashimoto, y presentaba ademas
alopecia areata.®

Aparentemente, la exposicion solar no es un factor
importante, pues las lesiones aparecen en areas no foto-
expuestas. Tampoco se ha comprobado predisposicion
hereditaria, ya que no existen antecedentes familiares
en los casos estudiados.”

CUADRO CLINICO

El primer signo es la aparicién subita de manchas pig-
mentadas, sin antecedentes de haber cursado previa-
mente con lesiones eritematosas, de aspecto papular
o hipopigmentacién.® Son ovaladas o circulares, de
color marrén o azul grisaceo, de 3 a 20 mm, no con-
fluentes, asintomaticas, distribuidas en cuello, tronco,
parte proximal de miembros y menos frecuentes en la
cara. La forma de distribucion es irregular, aunque en
ocasiones adoptan un patron en «arbol de Navidad».®
No compromete palmas, plantas ni mucosas.'® Tampoco
se modifican con la friccidon. Las lesiones aparecen de
manera subita y tienden a resolverse espontdneamente
en un periodo de seis meses a seis anos, segun los
datos publicados. Existen dos comunicaciones que
refieren un tiempo de evolucién entre 11 y 21 afnos;
este Ultimo presentd periodos de remisidn espontanea
seguidos de recurrencia.'"®

DIAGNOSTICO

El diagndstico se basa principalmente en las caracteristi-
cas clinicas de topografia y morfologia, y por exclusion. El
estudio histopatoldgico sirve para descartar otras patolo-
gias pigmentarias. De Galdeano describio cinco criterios:

1. Erupcién de maculas amarronadas, no confluentes,
asintomaticas que involucran tronco, cuello y la parte
proximal de extremidades de nifos y adolescentes.
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2. Carencia de lesiones inflamatorias previas.

3. Ausencia de exposicion a farmacos.

4. Hiperpigmentacion de capa de células basales de la
epidermis y prominentes melanéfagos dérmicos, sin
dafio visible de la capa basal o infiltrado liquenoide.

5. Recuento de mastocitos normal.

En la histopatologia los cambios microscopicos no
son especificos de la entidad. Se aprecia hiperpigmen-
tacion de la capa basal en forma irregular. La dermis
papilar muestra discretos infiltrados linfocitarios, asi
como la presencia de melanéfagos con tendencia a
rodear los vasos. La microscopia electrénica revela
incremento en el numero de los melanosomas de la
capa basal, de los queratinocitos en la suprabasal y
melanosomas agrupados en melanéfagos en la dermis,
lo cual se traduce como incontinencia del pigmento.
No hay mastocitos y tampoco se evidencian signos de
procesos inflamatorios.3*°

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Los diagnodsticos diferenciales incluyen: erupcion
por medicamentos, pigmentacion postinflamatoria,
mastocitosis, urticaria pigmentosa, liquen plano pig-
mentado, eritema discromico perstans (dermatitis
cenicienta), hemocromatosis y argiria. El eritema
discrémico perstans tiene una histologia similar en la
fase residual, por o que se debe realizar correlacion
clinico-histologica.>”1°

TRATAMIENTO

Se han utilizado diversos esquemas de terapia, sin éxito
demostrable, entre los que se encuentran: dimetilsulfoxi-
do al 10%, dapsona, esteroides topicos, queratoliticos,
terapia PUVA, y preparados magistrales con hidroqui-
nona que no proporcionaron un beneficio consistente.
En general, el manejo agresivo es innecesario, ya que
la resolucién espontanea se da en meses 0 afnos. Se
recomienda el uso de fotoproteccién para evitar mayor
pigmentacion.

PRONOSTICO
Se trata de una dermatosis de curso benigno. La

mayoria de los cuadros tienden a resolverse esponta-
neamente.
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COMENTARIO

Se presenta el caso por tratarse de una dermatosis
poco frecuente, con multiples diagnésticos diferencia-
les a considerar. Lo mas importante para el manejo es
explicar al paciente sobre la benignidad de la derma-
tosis y la cronicidad de la misma, y evitar asi el uso de
medicamentos no adecuados.
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