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Acropigmentacion reticulada de
Kitamura y nevus de Ito

@ CrossMark

Reticulate Acropigmentation of Kitamura and
Nevus of Ito

Sra. Directora:

La acropigmentacion reticulada de Kitamura (APRK) es una
genodermatosis infrecuente, incluida dentro de los trastor-
nos pigmentarios reticulados congénitos, caracterizada por
pigmentacion acral lentiginosa, que ocurre principalmente
en japoneses. El nevus de Ito es una melanocitosis dérmica,
generalmente congénita, que afecta a la region acromiocla-
vicular y deltoidea, mas frecuente en mujeres asiaticas.
Una mujer de 47 afos, sin antecedentes de interés, de
fototipo i, consultd por oscurecimiento lentamente progre-
sivoy asintomatico en el dorso de las manos y la cara desde la
adolescencia. Referia que su madre tenia una pigmentacion
similar en las manos, pero no otros familiares (2 tias mater-
nas, 2 hermanos, 3 hijos). Ademas, presentaba una lesion
congénita y estable en la espalda y el hemitérax derecho.
En la exploracion se observaba una pigmentacion lentiginosa
bilateral y simétrica en el dorso de ambas manos, la cara
anterior de las mufecas, los parpados y la region perilabial,
acompanandose de pits palmoplantares e interrupcion de
dermatoglifos palmares (fig. 1). En la espalda, asi como en
el brazo y el hemitérax derecho, se observaba una placa
azul-grisacea (fig. 2). La biopsia de la mano mostré una
hiperplasia epidérmica lentiginosa con proyecciones bulbo-
sas hiperpigmentadas de las crestas epidérmicas, y la del
dorso, melanocitos dendriticos en la dermis (fig. 3). Con
estos hallazgos el diagndstico fue de APRK y nevus de Ito.
Los trastornos pigmentarios reticulados comprenden
un grupo de entidades congénitas y adquiridas con
hiperpigmentacion reticulada o tipo efélides y ocasional
hipopigmentacion, con confusion en la literatura en cuanto
a la definicion y los términos empleados. Las formas
hereditarias son raras, de herencia variable, aunque gene-
ralmente autosomica dominante, con posibles anomalias
asociadas, e incluyen, entre otros, disqueratosis congénita,
enfermedad de Dowling-Degos, APRK, sindrome de Haber,
acropigmentacion reticulada de Dohi, sindrome de Naegeli-
Franceschetti-Jadassohn, trastorno pigmentario reticular
ligado al X y discromatosis universal hereditaria. En las for-
mas adquiridas las lesiones suelen ser de mayor tamano e
incluyen la papilomatosis confluente y reticulada (Gougerot

y Carteaud), el prurigo pigmentoso, el liquen plano pigmen-
toso, la melanosis de Riehl, el eritema ab igne, la cutis
marmorata, la livedo reticularis y la pigmentacion postin-
flamatoria, entre otros'.

La APRK es un trastorno poco frecuente, con aproxima-
damente 130 casos reportados’”, mas comin en Japén,
aunque su distribucion es mundial, de herencia autosomica
dominante, aunque existen casos esporadicos. Se manifiesta
en la primera o segunda décadas, con maculas hiperpigmen-
tadas reticuladas o tipo efélides, de 1-5mm, inicialmente
atroficas, en el dorso de las manos y los pies, con exten-
sion proximal y oscurecimiento progresivo agravado por la
fotoexposicion. Raramente afecta la cara y se acompana de
pits palmoplantares, interrupciéon de dermatoglifos y ais-
ladamente se ha descrito alopecia localizada y ausencia
de falanges terminales en los pies. Con dermatoscopia la
pigmentacion presenta una fina red de pigmento marron
reticular inespecifica y las depresiones palmoplantares,
puntos marrones’. Histolégicamente muestra atrofia epi-
dérmica, elongacion y aumento de melanina en las crestas
interpapilares, con escaso infiltrado linfocitico perivascular
y aumento del nimero de melanocitos basales positivos para
DOPA“.

Existe controversia sobre si la APRK, la enfermedad de
Dowling-Degos, el sindrome de Haber y la acropigmentacion
reticulada de Dohi son variantes de una misma enfermedad,
ya que presentan solapamiento clinico-histoldgico (excepto
la enfermedad de Galli-Galli, que muestra acantolisis supra-
basal), principalmente la enfermedad de Dowling-Degos y
la APRK*>“. La enfermedad de Dowling-Degos es autoso-
mica dominante, afecta mas a mujeres en la edad adulta,
manifestandose con pigmentacion reticulada y papulas
hiperqueratosicas marrones predominantemente en flexuras
y tronco. Puede acompanarse de comedones en la cara y el
cuello, pits periorales y cicatrices faciales, e incluso quistes
epidérmicos, hidradenitis supurativa, queratosis seborrei-
cas, quistes pilonidales y tumores como queratoacantomas
y carcinomas espinocelulares. Histoldgicamente es similar a
la APRK, pero con una mayor afectacion folicular. Reciente-
mente varios estudios genéticos apuntan que son trastornos
distintos, pero no esta claro. En la enfermedad de Dowling-
Degos se han descrito mutaciones del gen de la citoqueratina
5 -KRT5- vy, posteriormente, de los genes de las protei-
nas O-fucosiltransferasa 1 -POFUT1-y O-glucosiltransferasa
1 -POGLUT1-, presentando esta ultima mutacion solapa-
miento clinico con la APRK®. En 2013 se identificaron varias
mutaciones del gen ADAM10 en familias japonesas con APRK®
y, mas recientemente, en otros casos®’. ADAM10 codifica
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Figura 1 Pigmentacion moteada marrdn lentiginosa en el dorso de ambas manos (a) y la cara anterior de las munecas (b).

i

Figura 2 Placa maculosa en el centro de la espalda, de 13,5 x 10,5cm, no infiltrada y sin nédulos, con bordes irregulares, color
azulado con areas marrones periféricas (a), asi como coloracion azul-grisdcea menos evidente en el hemitorax derecho (b).
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Figura 3  a. Biopsia de la mufieca que evidencia hiperplasia epidérmica lentiginosa con proyecciones bulbosas hiperpigmentadas
de las crestas epidérmicas e incremento de los melanocitos basales (hematoxilina-eosina, x10, y detalle en recuadro, x40). b.

Biopsia de la espalda con melanocitos dendriticos en la dermis papilar y reticular e hiperpigmentacion de la capa basal epidérmica
(hematoxilina-eosina, x20).
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una desintegrina y metaloproteasa (ADAM), es un miembro
de la familia ADAM (en inglés, a disintegrin and metallo-
protease), la cual posee numerosas funciones bioldgicas y
se expresa en la epidermis humana, células de melanoma y
queratinocitos. Su mutacion en ratones se asocia a pigmen-
tacion tipo pecas®.

Por otro lado, las melanocitosis dérmicas comprenden
un grupo de trastornos congénitos benignos y menos fre-
cuentemente adquiridos, caracterizados por la presencia de
melanocitos dendriticos en la dermis. Son mas comunes en
mujeres asiaticas o africanas, siendo infrecuentes en la raza
caucasica. Comprenden el nevus de Ota, de Ito, la man-
cha mongdlica y el hamartoma melanocitico dérmico. La
malignizacion de las melanocitosis dérmicas es muy rara,
con apenas 4 casos en nevus de Ito’. Por otro lado, se ha
descrito un caso de enfermedad de Dowling-Degos y mela-
noma amelandtico metastasico'®. Hasta el momento, no se
ha reportado APRK junto con otros trastornos melanociti-
cos. No se puede asegurar que la APRK y el nevus de Ito
estén relacionados, ya que aunque ambos son trastornos pig-
mentarios, son distintos; asi, en las melanocitosis dérmicas
existe una proliferacion de melanocitos dérmicos, mientras
en la APRK se observa un aumento en el nimero de mela-
nosomas en los queratinocitos y melanocitos lesionales con
microscopia electrénica®. Hasta la fecha no se ha estudiado
la mutacién ADAM10 en las melanocitosis dérmicas.

Presentamos un caso de APRK y nevus de Ito en una mujer
de raza caucasica, asociacion no descrita hasta la fecha y
ambas mas frecuentes en asiaticos.
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