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Pigmentacion grisacea persistente en un nifo
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Historia clinica

Un nifio de 7 afios de edad, de etnia gitana, sin anteceden-
tes personales de interés, presentaba desde hacia 11 meses
unas lesiones hiperpigmentadas, de aparicién progresiva y
asintomdtica. Se habian iniciado en la parte superior del
tronco y se habian extendido de forma centrifuga, gene-
ralizdindose en el transcurso de pocos meses. No se iden-
tificé ningdn acontecimiento desencadenante. La madre
habia observado que tras su completo desarrollo, en la ac-
tualidad, las lesiones estaban atenuindose lentamente.
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Exploracion fisica

Presentaba multiples méculas ovaladas de tamafios varia-
bles, entre 0,5 y 3 cm, que confluian ocupando extensas
dreas. Mostraban una coloracién azul pizarrosa, sin signos
inflamatorios en los margenes. Se distribuian predominan-
temente en el tronco, el cuello y las extremidades proxi-
males, afectando incluso a las axilas, y su eje mayor estaba
orientado segun las lineas de tension cutdneas (figs. 1y 2).
El cuero cabelludo, las mucosas, las palmas, las plantas y las
ufias estaban respetadas.

Histopatologia

La biopsia mostraba una epidermis conservada con hiper-
pigmentacién de la capa basal. En la dermis papilar se ob-
servaba un discreto infiltrado inflamatorio de predominio
linfocitario perivascular, incontinencia de pigmento y me-

lanéfagos (fig. 3).

Exploraciones complementarias

Se le practicé una analitica sanguinea, con resultados dentro
de la normalidad, que incluy6 hemograma, bioquimica ba-
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sica, coagulacion, anticuerpos antiestreptolisina (ASLO),
autoanticuerpos antinucleares (ANA, ENA) y serologias vi-
ricas: hepdticas (virus de la hepatitis A [VHA], B[VHB] y
C [VHC]), citomegalovirus (CMV) y virus de Epstein-
Barr (VEB).

¢Cuil es su diagnédstico?
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Eritema discrémico perstans o dermatosis cenicienta.

Comentario

El eritema discrémico perstans (EDP) fue descrito por pri-
mera vez por Ramirez en 1957, como una dermatosis ad-
quirida que aparece en descendientes de hispanos, pero
posteriormente también se ha descrito en caucdsicos, afro-
americanos, indios y asidticos. Se presenta generalmente en
adultos jévenes, entre la primera y la tercera décadas de la
vida, siendo infrecuente en prepuberes'*. Se ha sugerido
que cuando afecta a nifios es mds frecuente en caucdsicos.
No muestra predileccién sexual, aunque parece ser mds fre-
cuente en mujeres.

Su etiologia es desconocida aunque se ha asociado con
endocrinopatias, vitiligo®, infecciones (virus de la inmuno-
deficiencia humana [VIH], VHCS?), con la ingesta de far-
macos (antibiéticos, benzodiacepinas y derivados yoda-
dos) o exposicién a alérgenos ambientales (pesticidas,
fungicidas, nitrato aménico y cobalto).

Las lesiones consisten en mdculas y placas ovaladas, de
entre 0,5 y 3 cm de tamafio y de coloracién azulada o gri-
sdcea. Esta ultima caracteristica fue la que inicialmente les
confiri6 a los pacientes el nombre de cenicientos. Las le-
siones empiezan en el tronco y se extienden centrifu-
gamente hacia las extremidades, de forma simétrica y
orientando su eje mayor siguiendo los pliegues cutineos.
En dos casos prepuberales las lesiones estaban orientadas
segun las lineas de Blaschko*. Las mdculas son mds fre-
cuentes en el cuello, el tronco y la parte proximal de los
brazos, mientras que el cuero cabelludo, las dreas palmo-
plantares, las ufias y las mucosas suelen estar respetadas.
Inicialmente las lesiones pueden estar rodeadas por un
margen eritematoso periférico que acaba desapareciendo,
aunque a menudo esta inflamacién es subclinica y las le-
siones comienzan y progresan sin eritema. Evolucionan
en semanas o meses y cursan de forma asintomdtica o con
leve prurito!=.

La mejoria o resolucién de las lesiones es mds frecuente
en nifios que en adultos; los primeros muestran mejoria en
el 50 % de los casos'?, mientras que en el segundo caso el
trastorno puede persistir toda la vida.

Los hallazgos histolégicos varian segin la fase de la le-
sién. En estadios iniciales el borde inflamatorio muestra
vacuolizacién de la capa basal, con ocasionales cuerpos co-
loides, edema en la dermis papilar y un infiltrado liquenoi-
de variable intercalado con melanéfagos. En la dermis me-
dia el infiltrado inflamatorio es mds leve y de distribucién
perivascular. Puede aparecer exocitosis linfocitaria en la
epidermis. En la fase estable hiperpigmentada la epidermis
aparece adelgazada, con una discreta hiperqueratosis

folicular, un leve infiltrado inflamatorio y una marcada
incontinencia pigmentaria con abundantes melanéfagos?.

Mediante inmunofluorescencia se han hallado de for-
ma inconstante cuerpos coloides con IgM, IgA, IgG,
fibrinégeno o C4. En otros casos pueden encontrarse de-
p6sitos de IgM granular y fibrinégeno en la unién der-
moepidérmicaZ.

Se han descrito en la literatura multiples tratamientos
con escasa efectividad. Entre los agentes tépicos se descri-
ben corticoides, hidroquinonas, queratoliticos, pee/ings qui-
micos, laserterapia y fototerapia. De forma sistémica se ha
ensayado con corticoides, antihistaminicos, isoniazida,
dapsona’, clofazimina, griseofulvina, estrégenos, dcido as-
cérbico y cloroquina.

En los nifios se recomienda la educacién de los padres y
los pacientes acerca del buen prondstico de la patologia, e
insistir en el uso de fotoprotectores para evitar que aumen-
te la hiperpigmentacion, en espera de la posible resolucién
espontinea?.

En el diagnéstico diferencial deben considerarse otros
procesos que cursan con hiperpigmentacion clinica, como
la erupcién fija medicamentosa, el liquen plano, la incon-
tinencia pigmenti, las mastocitosis, la hiperpigmentacién
de la enfermedad de Addison, la pinta o el lupus eritema-
toso discoide, entre otras®.
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