Actas Dermosifiliogr 2001;92:379-388

FORMACION MEDICA CONTINUADA

Melanocitosis dérmicas

Resumen.—Los melanocitos son células derivadas
embriolégicamente de la cresta neural y cuando se localizan
en la dermis adquieren una morfologia caracteristica
presentando unos citoplasmas alargados y ramificados de
aspecto dendritico. Ultraestructuralmente hay que destacar
que en la mayor parte de las melanocitosis dérmicas existe
una caracteristica vaina extracelular. Las melanocitosis
dérmicas son mads frecuentes en individuos de raza oriental
o asidtica ysuelen presentarse desde el nacimiento. Se
pueden clasificar en dos grupos diferentes. Por un lado
estarian los cuadros clasicos como el nevo azul, el nevo

de Ota yel de Ito, la mancha mongdlica, las méculas
azuladas de la esclerodermia, el nevo de Hori o el naevus
Sfuscocaeruleus zygomaticus, y por otra parte existirian una
serie de entidades que han recibido multitud de
denominaciones y que histolégicamente remedan a las
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melanocitosis dérmicas «clasicas», pero que por su

presentacion clinica y por su comportamiento deben de
clasificarse por separado. El tratamiento se basa en evitar la
exposicidon solar yen el uso de camuflajes cosméticos.
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INTRODUCCION

El concepto de melanocitosis dérmicas abarca una
serie de entidades dermatoldgicas que incluyen el ne-
vo azul, el nevo de Ota, el nevo de Ito yla mancha
mongdblica. Junto a estos cuadros se han descrito otros
muchos, algunos de los cuales son casos aislados que
han contribuido a ampliar la lista ya referida. Entre
ellos cabe destacar las maculas adquiridas bilaterales
similares al nevo de Ota, el naevus fuscocaeruleus zygo-
maticus 0 el hamartoma melanocitico dérmico. Todos
estos procesos se caracterizan por la presencia de me-
lanocitos a nivel dérmico. La diferencia entre ellos se
establece a partir de datos clinicos, histol6gicos y ul-
traestructurales.

EL MELANOCITO

Los melanocitos son células derivadas embriold-
gicamente de la cresta neural. Pueden ser detecta-
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dosen la epidermis en la octava semana de gestacién,
produciéndose la formacién de melanina en torno
a la décima semana. Un melanocito transfiere
melanosomas a 36 queratinocitos, constituyendo asi
la denominada unidad meldnica epidérmica. La region
facial, seguida de la genital, son las dreas de mayor
concentraciéon de melanocitos epidérmicos. Los mela-
nocitos pueden hallarse practicamente en todos los
tejidos, aunque fundamentalmente en la epidermis,
dermis, foliculos pilosos (vaina radicular externa y
bulbo), ojo, nervios periféricos, leptomeninges, sis-
tema simpdtico, oido interno yalrededor de los vasos
sanguineos. Todas las razas tienen el mismo nimero
de melanocitos; lo que las hace diferentes, en rela-
cién con el fototipo, es la distribucién ynimero de
melanosomas.

Los melanocitos estdn regidos por hormonas pro-
ducidas a nivel de la hip6fisis anterior, las hormonas
estimulantes de los melanocitos (MSH) a, B yY, que
a su vez derivan de un precursor comtn denominado
proopiomelanocortina que da lugar también a la hor-



380 F. VALDES Y COLS.—MELANOCITOSIS DERMICAS 16

mona adrenocorticotrépica (ACTH), la Bipotropina
(B-LPH), las encefalinas y las endorfinas. Los estré-
genos y progestdgenos parecen influir a su vez en la
pigmentacién melanocitica cutdnea.

En la microscopia 6ptica con hematoxicilina-eosina los
melanocitos son células pequefias cuboideas de cito-
plasma claro ynticleo oscuro excéntrico localizados fun-
damentalmente entre las células basales epidérmicas. En
la dermis adquieren una morfologia diferente, presen-
tando un citoplasma alargado y ramificado de aspecto
dendritico. Para su mejor visualizacion se utilizan tincio-
nes especiales como Masson-Fontana y DOPA o de tipo
inmunohistoquimico como proteina S 100 y HMB 45.

A nivel ultraestructural el melanocito dérmico se
identifica por la presencia de melanosomas libres,
pequeifias gotas lipidicas intracitoplasmaticas y la exis-
tencia de una caracteristica vaina extracelular. Los
melanosomas se clasifican en cuatro estadios evolu-
tivos. En el estadio I se observan particulas derivadas
del aparato de Golgi que poseen actividad tirosinasa
o bien contienen filamentos denominados melano-
filamentos; en el estadio II los melanosomas son ova-
lados y contienen numerosos melanofilamentos; en
el estadio IIl comienza a depositarse melanina en su
interior y en el estadio IV se visualiza tan s6lo una
estructura electrondensa. En el citoplasma existen
delicados filamentos encargados del movimiento de
las dendritas yde los melanosomas, asi como la trans-
ferencia de estos dltimos a los queratinocitos.

En el interior de los melanosomas tienen lugar las
reacciones quimicas que desde el aminodcido tirosina
dan lugar a la formacién de la melanina. Existen dos
tipos principales de melanina denominados eumela-
nina (marrén oscura) y feomelanina (rojo amari-
llenta) (1, 2).

MELANOCITOSIS DERMICAS

Se pueden establecer tres tipos de hiperpigmenta-
cién dérmica cutdnea:

— Hiperpigmentaciéon melanocitica dérmica, que
se deberia a la melanina producida por los mela-
nocitos epidérmicos y transferida a la dermis
como sucede en miltiples entidades dermato-
l6gicas tales como la incontinencia del pig-
mento, la hiperpigmentacién postinflamatoria
o el exantema fijo medicamentoso.

— La hiperpigmentacién melanocitica dérmica,
que es la que nos ocupa en esta revision y seria
consecuencia de la melanina formada por mela-
nocitos dérmicos.

— La hiperpigmentacién dérmica no meldnica
consecuencia del deposito dérmico de pigmen-
tos no meldnicos como sucede en la ocronosis
exdgena.
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La presencia de melanina en la dermis se percibe
por el ojo del observador con una coloracién gris azu-
lada debido al efecto Tyndall. De aqui se deriva el tér-
mino cerulodermias (del latin caeruleus, azul) con el
que también se conoce a estas entidades. Este efecto
fisico tiene lugar a consecuencia de la refraccién por
la melanina de determinadas longitudes de onda,
como la correspondientes a las de color azul, que son
reflejadas al exterior.

Epidemiologia de las melanocitosis dérmicas

Las melanocitosis dérmicas son mas frecuentes en
individuos de raza oriental o asiiatica, donde se han
descrito la mayor parte de sus tipos. Suelen estar pre-
sentes desde el nacimiento, aunque otras, caracteris-
ticamente, se manifiestan en edades mas tardias.

Etiopatogenia de las melanocitosis dérmicas

La etiopatogenia de las melanocitosis dérmicas es des-
conocida. Se han propuesto diferentes teorias, pero nin-
guna es totalmente satisfactoria. Para Hori y cols. (3)
su origen puede ser atribuido a dos posibles mecanis-
mos: el descenso o migracidon de los melanocitos desde
la epidermis o el bulbo piloso hacia la dermis o la reac-
tivacion de melanocitos dérmicos preexistentes (a veces
desencadenado por mecanismos inflamatorios o dege-
nerativos). Esa persistencia de melanocitos en la der-
mis podria estar condicionada por trastornos genéticos,
neurales y/ u hormonales. Podria existir una alteracién
en los genesresponsables de la migraciéon de los mela-
nocitos desde la cresta neural hasta la epidermis; en
relacién con esto se sabe que la presencia de melano-
citos en la dermis como posibles restos vestigiales son
mas comunes en vertebrados situados en un nivel inte-
rior de la escala filogenética. También se ha invocado
un papel para lasinfluencias neurales, puesto que el fac-
tor de crecimiento neural (cuyo receptor estd presente
en los melanocitos) parece tener un papel en el defecto
en la migracion de los melanocitos hacia la epidermis.
Por tltimo podria existir una influencia hormonal ya
que, por ejemplo, la aparicién del nevo de Ota es mas
tipica en la pubertad y los cambios pigmentarios son
tipicos durante la menstruacién. Asimismo, el nevo de
Hori es més frecuente en mujeres menopdusicas (4).
Otra teoria apoyaria la existencia de melanocitos inma-
duros preexistentes en la dermis que bajo ciertas cir-
cunstancias, como la exposicién solar o factores hor-
monales, se activarian como se demuestra en un reciente
estudio inmunohistoquimico y ultraestructural (5).

Clasificacion de las melanocitosis dérmicas

Podemos clasificar las melanocitosis dérmicas en dos
grupos diferentes. Por un lado estarfan los cuadros cla-
sicos como el nevo azul, los nevos de Ota e Ito, la man-
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cha mongdlica, las maculas azuladas de la esclerodermia,
elnevo de Hori o el naevus fuscocaeruleus zygomaticus. De
otro parte existirian una serie de entidades descritas en
su mayor parte como casos aislados que han recibido
multitud de denominaciones y que histolégicamente
remedan a las melanocitosis dérmicas «cldsicas», pero
que por su presentaciéon clinica y por su comporta-
miento lashace merecedorasde una clasificacién aparte.

MELANOCITOSIS DERMICAS CLASICAS (tabla T)

Mancha mongdélica

La mancha mongé6lica aparece en el nacimiento o
poco tiempo después, localizada en la regién lumbo-

TABLA I: MELANOCITOSIS DERMICAS «CLASICAS»
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sacra o en las nalgas, si bien se han descrito localiza-
ciones atipicas que se han denominado manchas mon-
gblicas aberrantes. El hecho de que algunas manchas
mongélicas persistan durante toda la vida y presenten
una localizacién fuera de lasregiones citadas ha incli-
nado a algunos autores a sugerir el término de nevo
azul maculoso (6). Aparecen en el 90% de las perso-
nas de raza oriental o de piel oscura. En la raza cau-
césica su presencia oscila en torno al 1% de los indi-
viduos (1). Las lesiones son de coloracién gris azulada,
uniforme y difusa. Son madculas inicas que ocasio-
nalmente pueden ser miltiples, de morfologia redon-
deada u ovalada, pudiendo alcanzar 10 cm de dié-
metro. Existen casos descritos que afectan a casi toda
la superficie cutdnea (7, 8). Suelen disminuir progre-
sivamente la intensidad de su coloracién ydesaparecen

Melanocitosis . . .
dérmicas Localizacién ~ Pigmentacion Histologia MICfOSfJOp 'a Comienzo Evolucién ~ Malignidad ~ Raza
«clasicas» electronica Sexo
Manchamongé- Lumbosacra.  Gris azulada. Melanocitos aisla- Melanocitos con Nacimiento o poco Desaparicion.  No. Oriental.
lica Uniforme. dos dermis in-  melanosomas  después. Piel oscura.
ferior. maduros. =9
Vaina extracelular
con tendencia
a desaparecer.
Nevo de Ito Acromioclavicu- Azul marrén.  Melanocitosender- Melanocitos con Nacimiento 0 poco Persistencia. Rara.  Oriental.
lar. Moteado. mis alta. melanosomas  después.
maduros. >4
Vaina extracelular.
Nevo de Ota V; V,. Mucosas. Azul marrén.  Melanocitosender- Melanocitos con Nacimiento o poco Persistencia. Rara.  Oriental.
Moteado. mis alta mode-  melanosomas  después.
rados. maduros. >4
T Vaina extracelu-
lar con edad.
Nevo azul Variable. Azulada. Melanocitosender- Melanocitos con Nacimiento o pu- Persistencia. Rara.  Piel oscura.
Uniforme. mis reticular. melanosomas  bertad.
Melanéfagos. maduros. 2>4
Alteracion arqui- No vaina en la
tecturadérmica.  formacomun.
Fibrosis.
Maculas azules 1/3 sup. Tronco. Azulada. Melanocitosender- Melanocitos con Edad adulta. Persistencia. ? Variable.
de la esclero- Extremidades. Parcheada. mis alta. melanosomas 9>¢
dermia Lineal. maduros.
Aisladosinmaduros.
Vaina extracelular.
Méculas adheridas  V; V,. No muco- Azul marrén.  Melanocitosender- Melanocitos con 22 casos, 19 a 69 ? ? Oriental.
bilateralesnevo  sas. Moteado. misaltaymedia  malanomas Il,  afos.
Ota-like 0 nevo aislados. Iy V. Media: 36 afios.
de Hori Vaina extracelular. 9>>4
Naevus fuscocae- Cara. Gris marrén.  Melanocitosen der-  idem nevusdeOta. 110casos.14:139. 2 ? Oriental.
ruleus zygoma- Gris azulada. mis alta. A partir de 11 aios.
ticus Punteado.

Actas Dermosifiliogr 2001,92:379-388



382 F. VALDES Y COLS.—MELANOCITOSIS DERMICAS 18

durante la infancia. No hay casos descritos de malig-
nacizacién. Histoldgicamente se caracterizan por la
presencia de melanocitos aislados con finos granulos
de melanina distribuidos de forma difusa por la parte
profunda de la dermis. No se encuentran melandéfa-
gos yno se altera el patrén de las fibras de coldgena
o elasticas. Con la microscopia electrénica se encuen-
tran melanocitos totalmente desarrollados con mela-
nosomas madurosyse detecta en ellosuna vaina extra-
celular. Esta vaina fue inicialmente descrita por Okawa
ycols. (9). Tiene una composicion filamentosa o gra-
nular y aparentemente deriva del coldgeno. Se cree
que la persistencia de dicha vaina es la responsable de
la estabilidad de las lesiones en las manchas mongé-
licas aberrantes y que su pérdida ocasiona la desinte-
graciéon de la membrana plasmaética y la desaparicidon
de melanocitos en la mancha mongélica «clasica» (10).
Por el contrario, en el nevo de Ota esta vaina incre-
menta su grosor con la edad (11).

Nevo azul

El nevo azul se caracteriza por la presencia de lesio-
nes levemente sobreelevadas azuladas en cualquier
zona de la superficie cutdnea. Afecta con mas fre-
cuencia a mujeres (1:2,5) yel tamafio oscila entre unos
pocos milimetros y5 cm de didmetro. Suele aparecer
en el nacimiento o durante la pubertad. Su carédcter
esestable yla transformacién maligna es excepcional.
Respecto a esta dltima cabe decir que hay menos de
un centenar de casosrecogidos en la literatura. Existe
una cierta predilecciéon por determinadas dreas cor-
porales como la cabeza, el dorso de la mano ydel ante-
brazo y la espalda. Como hecho anecdético figura
alguna localizacién en érganosinternos como la prés-
tata (12). También, de cardcter excepcional, existe un
caso en un varén de 30 afios de edad con multiples
nevos azules unilaterales en la cara y en las extremi-
dades asociados con un nevo de Ota en la esclerética
y una atrofia muscular del mismo lado que las lesio-
nes cutdneas que ha sido denominado nevo azul
lentiginoso moteado unilateral congénito (13). Existe, a su
vez, un caso de nevo azul de posible cardcter maligno
sobre un nevo de Ota (14). Algunos autores reco-
miendan la exéresis profildctica de estas lesiones
cuando se localizan en el cuero cabelludo, donde son
mas dificiles de vigilar (15). Desde el punto de vista
histopatolégico existen dos variantes. La primera de
ellas es la forma clasica o comun, donde los melano-
citos se disponen en masas tumorales principalmente
en dermis reticular, agrupandose en torno a los ane-
jos, regiones perineurales o perivasculares. Estas
células poseen abundantes granulos finos de melanina
y se pueden observar un nimero variable de mela-
néfagos cargados a su vezde gruesos granulos de mela-
nina. La segunda forma o variante celular es similar
a la descrita, pero presenta asociados a los melanoci-
tos clasicos células grandes de disposicién neuroide o
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sarcomatosa agrupadas en islotes que pueden simular
un melanoma (1, 16). Eldenominado nevo azul com-
binado es una combinacién de un nevo azul
con un nevo compuesto ( 1). En el nevo azul la dis-
tribucién u organizacién de los elementos dérmicos
puede verse alterada por los melanocitos y en oca-
siones estd aumentado el componente fibroso dérmi-
co (16). Ultraestructuralmente encontramos mela-
nocitos plenamente desarrollados con melanosomas
maduros y la mayor parte, en la variante comdun,
carece de vaina extracelular a diferencia del resto de
las MD (6).

Nevo de Ota

Entidad descrita por Ota en 1935, conocida también
como naevus fuscocaeruleus opthalmomaxillaris. A dife-
rencia de la mancha mongélica, no suele estar pre-
sente en el nacimiento. Es mds frecuente en razas
orientales y las mujeres se ven afectadas cinco veces
mads que los hombres. Se presenta en forma de macu-
las moteadas azul-marrén. Su disposicién es parchea-
da, de forma reticulada o geogréfica. Suele afectar la
primera ysegunda rama del trigémino de forma uni-
lateral, pudiendo extenderse hacia la conjuntiva pal-
pebral y bulbar, la esclerética y las mucosas anal y
nasal, asi como la membrana timpdanica (1, 6). Se cla-
sifica en cuatro tiposen funcién de la extension de las
lesiones: pequefio (I), intermedio (II), extenso (III) y
bilateral (IV). Se oscurece progresivamente en la
infancia y persiste en la vida adulta. Existen, al menos,
66 casos descritos de melanoma sobre el nevo de Ota (2).
Histolégicamente se observan escasos melanocitos en
dermis alta e hiperpigmentacion de la capa basal (16).
No se altera la estructura dérmica. A nivel ultraes-
tructural es similar a las entidades anteriormente des-
critas, con la salvedad del incremento en el grosor de
la vaina extracelular con la edad.

Nevo de Ito

Elnevo de Ito, descrito por este autor en 1954 ytam-
bién denominado naevus fuscocaeruleus acromiodeltoi-
deus, se presenta con més frecuencia en razas orien-
tales y estd confinado a la regién acromioclavicular y
parte alta de la espalda. Se han descrito casos aislados
de malignizacidn. Histolégica yultraestructuralmente
es similar al nevo de Ota.

Maculas bilaterales adquiridas tipo nevo de Ota
(nevo de Hori)

Se trata de una entidad descrita en 1984 por Hori
ycols. (3), que como su nombre indica es un cuadro
similar a un nevo de Ota bilateral. Es mds frecuente
en mujeres de raza oriental en torno a la cuarta o
quinta década de la vida. No existe afectacion ocular,
timpdnica ni de mucosas orales o nasales. Su distri-
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bucién en edades medias de la vida y la ausencia de
afectacion a otros niveles lo diferencia del nevo de Ota
congénito bilateral (tipo IV). Histolégicamente es
similar al nevo de Ota clésico.

Maculas azules de la esclerodermia

Las mdculas azules asociadas a la esclerodermia sis-
témica progresiva configuran otro tipo de melanoci-
tosis dérmica. En la esclerodermia sistémica progre-
siva se observan trastomos pigmentarios consistentes
en areas hipo/ hiperpigmentadas, asi como lesiones
maculares azuladas en el tercio superior de tronco y
parte alta de extremidades superiores. Su distribuciéon
es parcheada ylineal. Su histologia es similar a la del
nevo de Ota (6).

Naevus fusco-caeruleus zygomaticus

El naevus fusco-caeruleus zygomaticus estd formado por
lesiones névicas moteadas descritas en pacientes de
raza oriental. Sun y cols. (17) han descrito 110 casos
en pacientes chinos, principalmente mujeres (1:12),
que presentaban una pigmentacién puntiforme bila-
teral en la regiéon malar de comienzo habitual en la
segunda década de la vida ycon una incidencia fami-
liar de casi un 20%. Desde un punto de vista histo-
l6gico existian melanocitos en dermis alta con unas
caracteristicas ultraestructurales similares a las del
nevo de Ota. Sin embargo, los autores consideran
esta entidad independiente tanto por los datos epi-
demiolégicos como por las caracteristicas clinicopa-
tologicas.

MELANOCITOSIS DERMICAS ATIPICAS (tabla II)

Se trata de un grupo heterogéneo, mal conocido,
en que las entidades se van sumando sobre la base de
la publicacién de casos aislados que se diferencian
entre si fundamentalmente por sus caracteristicas cli-
nicas y por la edad de presentacién. Muchos de estos
cuadros aparecen en un Unico paciente, por lo que
es mas util agruparlos como melanocitosis dérmicas
atipicas. En un futuro todas estas entidades podrian
clasificarse segin la etiologia o mecanismo patogénico
subyacente. De momento s6lo podemos hacer una
descripcidn clinicopatoldgica de estos cuadros.

Hamartoma melanocitico dérmico

Este término hace alusién a un caso publicado por
Burkhart y cols. (18) en 1981 que no se podia encua-
drar en ninguno de los cuadros anteriormente des-
critos. Se trataba de un var6én de 18 mesesde edad que
presentd al nacer una macula gris azulada en nalgas
yen pierna derecha. La lesién era moteada con zonas
mds hiperpigmentadas en su interior. Histolégica-
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mente habia melanocitos en los dos tercios superio-
resde la dermis yla microscopia electrénica mostraba
abundantes melanocitos con melanosomas maduros
yalgiin premelanosoma. No existian melanéfagos. La
localizacidn de la lesion la diferencia del nevo de Ota
ydel nevo de Ito, si bien el aspecto moteado y la his-
tologia son muy parecidos a estos dos procesos. La
histologia es diferente de la mancha mongélica, donde
los melanocitos se localizan en dermis profunda. Ade-
mds, la mancha mongdlica no muestra el patrén
moteado de este caso.

Melanocitosis congénita dérmica segmentaria

Con esta denominacion se describié un caso publi-
cado por Vélez y cols. (10) en 1992 de una mujer de
raza blanca de 28 aflos de edad que presentaba desde
el nacimiento una lesion moteada azul grisicea loca-
lizada en la cara lateral del tronco. En la histologia se
detectaban en dermis melanocitos con granulos finos
de melanina. En las zonas mds pigmentadas esos mela-
nocitos se localizaban en dermis superficial, mientras
que en las zonas menos pigmentadas estaban locali-
zados mds profundamente. No existian melanéfagos.
En los estudios ultraestructurales habia melanocitos
con melanosomas maduros y una vaina de material
filamentoso extracelular.

Melanocitosis dérmica de presentacion tardia,
variante de parte alta de la espalda

Descrita por Ono y cols. (19) en 1991. Estos auto-
res publicaron siete casos de varones japoneses con
madculas azuladas en la parte alta de la espalda. La
edad de presentacion era variable. No se pudo deter-
minar si las lesiones estaban presentes desde edades
tempranas de la vida. El aspecto moteado de las lesio-
nes estaba presente en algunosde los casos, si bien no
se precisaba en la mayoria de los pacientes descritos.
Ultraestructuralmente los melanocitos dérmicos con-
tenfan multiples melanosomas, la mayoria maduros,
pero también, de forma aislada, algunos inmaduros.
También existia una vaina extracelular en torno a los
melanocitos.

Estas dos dltimas entidades son desde el punto de
vista clinico muy parecidas, una localizada en tercio
superior de la espalda yotra en cara lateral del tronco.
A nivel histolégico son también similares, aunque en
el caso descrito por Vélez ycols. (10) no existian mela-
néfagos ni melanosomas inmaduros como ocurria en
el caso de Ono ycols. (19).

Melanocitosis dérmica generalizada

Bashiti y cols. (20) describieron un caso de pig-
mentacidn gris azulada generalizada que tinicamente
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TABLA lI: MELANOCITOSIS DERMICAS «ATIPICAS»
Melanocitosis P . . Edad
de’rlm‘icas Re?el;g)nr cia fio EL)fsCti:ZZ?/Z?) Pigmentacion  Histologia Ag/gg?fggfé: aparicion  Malignidad  Evolucién ~ Raza
«atipicas» Sexo
Pigmentacion di- Carleton (25). 1948. Mucosaoral,la- Azulada. Melanocitos ? Nacimiento. Negativo. Progresiva. Blanca.
fusa mesodér- bial y ocular. Moteada. en dermis Mujer.
mica con mal- Cara y tronco. (principal- 1 caso.
formacién cra- mente pro-
neal congénita. funda).
Melanocitosis dér- Mevorah (26). 1977 Mano derecha. Negroazulada. Melanocitos Melanocitos con 11 afios. ? Progresiva. Blanca.
mica, caso inu- Moteada. en dermis  melanosomas Mujer.
sual. reticular. madurosein- 1 caso.
Melanéfagos.  maduros.
Melanofagos.
Melanocitosis dér- Levene (24). 1979 Mucosa oral y Azulada. Melanocitos ? 14 afos. Positivo. ~ Progresiva. Blanca.
mica disemi- ocular. Moteada. en dermis Mujer.
nada acabando Cara y tronco. altay célu- 1 caso.
en melanoma. las histioci-
formes.
Hamartoma mela- Burkhart (18). 1981 Nalgas. Gris azulada. Melanocitos Melanocitoscon Nacimiento. ? Establealos ?
nocftico dérmico. Pierna derecha. Moteada. en 2/3 su-  melanosomas Varon. 18 meses.
periores maduros. 1 caso.
dermis.  Algun premela-
nosoma.
Melanocitosis dér- Bashiti (20). 1981 Generalizada.  Gris azulada. Melanocitos Melanocitoscon Nacimiento. ? Disminucion. Blanca.
mica generali- Difusa. dermisme-  melanosomas Mujer.
zada. dia-baja. y premelano- 1 caso.
somas.
Vaina extracelu-
lar.
Melanocitosis dér- Pariser (22). 1982 Piernaizquierda. Marronécea. Melanocitos Melanocitos con 34 afios. ? ? Negra.
mica lineal ad- Lineal. en dermis  melanosomas Mujer.
quirida. papilar. madurosy al- 1 caso.
guno inma-
duro.
Melanocitosis dér- Ono (19). 1991  1/3 superior es- Azulada. Melanocitos Melanocitos con Desconocido. ? ? Oriental.
mica tardia, va- palda. Moteada. en dermis  melanosomas Varones.
riante parte alta reticular (1~ madurosy al- 7 casos.
espalda. caso; jres-  guno inma-
to?). duro.
Vaina extrace-
lular
Melanocitosis dér- Hidano (29). 1991 Cara. Marrén grisa- Melanocitos Melanocitoscon 17 a 25 aos. ? ? Oriental.
mica adquirida Extremidades. cea. en dermis  melanosomas 3 mujeres.
delacaray ex- Moteada. alta. tipo IV. Aisla- 1varon.
tremidades. Melandfagos ~ doslylll. 4 casos.
aislados.  Vainaextracelular.
Melanocitosis con- Vélez (10). 1992  Costado. Azul grisiceo. Melanocitos Melanocitoscon Nacimiento. ? Estable. Blanca.
génita dérmica Moteada. endermis.  melanosomas Muijer.
segmentaria. maduros. 1 caso.
Vainaextracelular.
Mancha mong6- Camichael (21). 1993 Espalda. Gris azulada. Melanocitos ? 20 afos. ? Progresiva.  Oriental.
lica en edad Difusa. dermis me- Varon.
adulta. dia-baja. 1 caso.
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TABLA IIl: MELANOCITOSIS DERMICAS «ATiPICAS» (CONTINUACION)

MEZZ:;%;OSSIS Autor . fi cha{:zac;én Pigmentacién  Histologia Mlcrosgop a apg(rjli(ijén Malignidad  Evolucion ~ Raza
Iy Referencia Distribucién electrénica
«atipicas» Sexo

Melanocitosis dér- Fukuda (27). 1993 Mano derecha. Azulnegruzco. Melanocitos Melanocitoscon 18 afios. ? ? Oriental.
mica adquirida Uniforme. en dermis.  melanosomas Vardn.
de lamano. Melandfagos. ~ madurosyal- 1 caso.

gunosinma-
duros.

Vaina extrace-
lular.

Melanocitosis dér- Jiménez(23). 1994 Dorso mufieca Negroazulada. Melanocitos Melanocitoscon 20 afos. ? Estable. ?
mica adquirida derecha. Moteada. dermisme-  melanosomas  Vardn.
inusual. dia. maduros. 1 caso.

Vaina extrace-
lular.

Mancha mongo- Park (8). 1995 Generalizada.  Azul grisdcea. Melanocitos ? Nacimiento. ? Disminucion Oriental.
lica aberrante Uniforme con  dermis. Mujer.
extensa. tres macu- 1 caso.

las més os-
curas.

Variante circuns- Stanford (4). 1996 Mano. Azulada. Melanocitos ? Nacimiento. Negativo. Progresiva(en Oriental.
crita inusual. en dermis Mujer. edad adul-

altay me- 1 caso. ta).
dia.

Melanocitosis dér- Kuniyuki (28). 1997 Mufiecaderecha. Azulnegruzco. Melanocitos Melanocitoscon 50 afios. ? ? Oriental.
mica adquirida Moteado. en dermis  melanosomas  Varon.
de la mufieca. alta. maduros. 1 caso.

Melanocitosis dér- Buka (30). 2000 Cara, brazo, es- Marron. Melanocitosy — 55 arios. Negativo. Progresiva. Afroameri-
mica adquirida palday escle- Moteada. melanéfa- Mujer. cana.
en una afroa- roticas. gosen der- 1 caso.
mericana. mis alta 'y

media.

respetaba cara, palmas, plantas, regidon genital y pezo- Mancha mongélica aberrante extensa
nes en una recién nacida de raza blanca. Existian
zonas de diferente intensidad pigmentaria y con los
afos la intensidad de las lesiones fue disminuyendo
progresivamente. Los melanocitos se localizaban prin-
cipalmente en dermis media ybaja, aunque se encon-

traban de forma difusa por toda la dermis. En la

Park y cols. (8) comunicaron el caso de un varén
recién nacido de raza oriental con una mécula azul gri-
sacea, generalizada, que respetaba cuero cabelludo, cara,
drea periumbilical, palmas, plantas, genitales y pezones.
La pigmentacion era uniforme junto con tres maculas

microscopia electrénica existian melanosomas y pre-
melanosomas y una vaina de material filamentoso
extracelular.

Mancha mongélica de comienzo en edad adulta

Bajo esta denominacién se describié una lesién
hiperpigmentada en regiéon dorsal de 6 afios de evo-
lucién en un varén de 26 afios de edad de raza asia-
tica. La lesion era maculosa, difusa yde color gris azu-
lado. Histopatolégicamente presentaba melanocitos
en dermis media ybaja sin melan6fagos. No se realizé
estudio ultraestructural (21).
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Ilamativas, bien demarcadas, de coloraciéon mas oscura.
Con la edad la pigmentacién fue disminuyendo de
intensidad. En el estudio anatomopatolégico de la lesién
existian abundantes melanocitos por toda la dermis.

Melanocitosis dérmicas postraumaticas

Existen dos casos de melanocitosis dérmica en las
que la aparicidon de las lesiones fue precedida por un
traumatismo a ese nivel. El primero de ellos fue des-
crito por Parisher ycols. (22) con la denominacién de
melanosis dérmica lineal adquirida. Se trataba de una
mujer de 34 afios de edad con méculas hiperpigmen-
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tadas de disposicion lineal, marronéceas, de 5 afiosde
evolucidn, localizadas en la pierna izquierda, donde
habia sufrido un traumatismo previo. Presentaba mela-
nocitos en dermis papilar y ultraestructuralmente
melanocitos con melanosomas maduros y fibras ner-
viosas amielinicas en asociacién con alguno de los
melanocitos. Estos autores concluyen remarcando que
dado que la lesion estaba localizada en la zona del ner-
vio sural yque hubo un posible desencadenante trau-
matico la lesion podria estar propiciada por una
influencia neurotrdépica reactiva.

El otro caso fue descrito por Jiménez ycols. en 1994
(23). Se trataba de un varén de 60 afos de edad con
una madcula azul negruzca, de borde moteado, en el
dorso de la mufieca que le habia aparecido repenti-
namente a los 20 afios de edad tras un traumatismo
a dicho nivel. En la biopsia se observaban melanoci-
tos principalmente en dermis media con finos gré-
nulos de melanina. En la microscopia electrénica los
melanocitos tenfan melanosomas maduros yuna vaina
filamentosa extracelular. No existian melanéfagos.

Melanocitosis dérmica diseminada
evolucionada a melanoma

Muy rara vez se ha comunicado la degeneracién
maligna en una melanocitosis dérmica. Levene (24)
presenté un caso aislado de MD que evolucion6
hacia un melanoma. Se trataba de una mujer que a
los 14 afios de edad comenzé con un punteado azu-
lado a nivel de cara ytronco. En la biopsia cutdnea apa-
recian células névicas en dermis superficial asociadas
a células de probable origen histiocitico. La paciente
desarrollé a los 43 afios de edad un melanoma detec-
tado a nivel hepdtico en una laparotomia. En el estu-
dio dermatopatoldgico realizado tras su fallecimiento
aparecian células aisladas o formando grupos conte-
niendo melanina a nivel dérmico sin datos de malig-
nidad. Este proceso, segin el autor, tiene cierta simi-
litud con una enfermedad equina denominada mela-
nocitosis dérmica progresiva.

Pigmentacion difusa mesodérmica
con malformaciéon craneal congénita

En 1948, Carleton y cols. (25) describieron el caso
de una nifia inglesa de 14 afios de edad que desde su
nacimiento presentaba de forma progresiva multiples
maculas azul violdceas en la parte alta del tronco,
regién facial, labios, boca, iris y esclerdtica. En las
extremidades tenia «pecas corrientes». Como dato
anatémico llamativo presentaba un marcado abom-
bamiento de la fosa craneal posterior. En toda la der-
mis, aunque principalmente en dermis profunda, exis-
tia un amplio infiltrado de células dendriticas o bipo-
lares con grdnulos de pigmento marrén que
histoquimicamente eran positivos para melanina.
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Melanocitosis dérmica congénita circunscrita

Stanford y Georgouras (4) en una revision perso-
nal de las melanocitosis dérmicas realizada en 1996
recogen el caso de una mujer de 22 afios de edad de
origen vietnamita que desde el nacimiento presentaba
una mdcula melanocitica en la base del tercer dedo
de la mano izquierda. Previamente a dicha lesion
desarrolld una melanoniquia lineal. La lesidn
comenz6 a extenderse en edad adulta hacia la palma
ydorso de la mano izquierda. Histolégicamente habia
melanocitos en dermis media y alta de predominio
perivascular.

Otras melanocitosis dérmicas adquiridas

Hay varios casos de melanocitosis dérmica sin ningin
dato especial que permita caracterizarlas como enti-
dadesdiferenciadas. Mevorah ycols. (26) describieron
una melanocitosis dérmica adquirida a los 11 afios loca-
lizada en la mano en una mujer de origen portugués.
La lesién era una médcula moteada de color gris azu-
lado con zonas mds pigmentadas en su interior. Tam-
bién presentaba una mdacula azulada de 0,5 x 1,5 cm
en su cadera izquierda que no llegd a ser biopsiada y
que se consider6 una mancha mongdlica aberrante.
Lalesién de la mano tenia melanocitos en dermis reti-
cular con melané6fagos. En la microscopia electrénica
existian abundantes melanocitos y melandfagos. Los
melanocitos contenian melanosomas en diferentes
estadios madurativos. La coloracién y la localizaciéon
de la lesion eran caracteristicas, segin los autores, de
una mancha mongdlica aberrante; sin embargo, en la
histologia aparecian abundantes melané6fagos que no
son tipicosde la mancha mongoélicos ysi del nevo azul.

Bajo el nombre de melanocitosis dérmica adquirida de
la mano Fukuda y cols. (27) describieron a un varén
japonés de 22 afios de edad que presentaba una
mdécula azul negruzca en su mano derecha de cuatro
aflos de evolucién sin aspecto moteado. En el estudio
histopatolégico habia melanéfagos ymelanocitos abun-
dantes por toda la dermis. En la microscopia electré-
nica se encontraron melanocitos con melanosomas
madurosrodeados de una vaina extracelular. Este caso,
seglin sus autores, es muy similar al de Mevorah y cols.
(26), pero recalcan que el suyo esel inico descrito cir-
cunscrito a las extremidades. Existe un caso muy simi-
lar denominado melanocitosis dérmica adquirida de la
mufieca en un paciente japonés de 50 anos (28).

Hidano ycols. (29) presentaron cuatro pacientes de
raza oriental con lesiones moteadas, marrén grisiceas
puntiformes, en regién facial y extremidades que se
habian iniciado entre los 17 y los 25 anos de edad.
Estos autores denominaron a esta entidad melanocito-
sis dérmica adquirida de la cara y extremidades. Histopa-
tolégicamente las lesiones presentaban melanocitos en
dermis alta con melandéfagos aislados. En la micros-
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copia electrénica existian melanocitos con melano-
somas en estadio IV yde forma aislada en estadios II
y III. También existia una vaina extracelular en torno
a los melanocitos.

Buka y cols. (30) describieron otro caso en una
paciente afroamericana de 57 afios que desde hacia
18 meses presentaba una pigmentacién maculosa
moteada en las mejillas, brazo derecho, espalda yescle-
réticas. Histologicamente tenia melanocitos en dermis
media y alta, no realizindose estudios ultraestructu-
rales. Estos autores relacionan su caso con la mela-
nocitosis dérmica adquirida de la cara yextremidades
de Hidano y cols. (29).

TRATAMIENTO DE LAS MELANOCITOSIS
DERMICAS

El tratamiento de las melanocitosis dérmicas se basa
en evitar la exposicion solar y en el uso de camuflajes
cosméticos. Existen otros tratamientos que precisan
determinar su efectividad como son el laser de Nd:YAG
pulsado (31, 32) o el laser de rubi pulsado (31), la crio-
terapia y la cirugia (4).

Abstract.—Melanocytes are cells embriologically
derived from the neural crest. When they are
located in the dermis they have a typical aspect with
elongated and branched dendritic cytoplasms.
Electron microscopy in the dermal melanocytosis
shows a typical extracellular sheath. Dermal
melanocytosis are most commonly in Asiatic and
Japanese people and they are present at the time of
birth. We can find two different types: the classic
dermal melanocytosis, like blue nevus, nevus of Ota
and Ito, Mongolian spot, blue macules associated
with scleroderma, nevus of Hori and naevus
fuscocaeruleus zygomaticus, and, on the other hand,
exist several morphologic forms with different
denominations and histological features of classic
melanocytosis but with different clinical
presentation so we must classify these entities
separately. The treatment is based in sun protection
advice and cosmetic camouflage.

Valdés F, Ginarte M, Toribio J. Dermal melanocytosis. Actas Der-
mosifiliogr 2001;92:379-388.

Key words: Dermal melanocytosis. Melanocyte.
Ceruloderma. Dermal hyperpigmentation. Blue
nevus.
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