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RESUMEN

Ademas de los nevos melanociticos, podemos encontrar
otras lesiones pigmentadas en nifios como las efélides,
los lentigos simples, las manchas café con leche, el nevo
de Becker, los mosaicismos pigmentarios y las
melanocitosis dérmicas. Habitualmente, la aparicion de
estas lesiones es aislada, pero, en algunas formas extensas,
con lesiones multiples o asociadas a alteraciones
neurologicas, oftalmologicas o musculoesqueléticas,
pueden suponer un marcador de enfermedad sistémica.

INTRODUCCION

Ademas de las lesiones melanociticas, existen otras
lesiones pigmentadas (que no son nevos melanoci-
ticos) que también aparecen en nifios y que revisa-
remos en esta segunda parte.

LESIONES PIGMENTADAS
NO MELANOCITICAS

Efélides

Se trata de las comunmente llamadas «pecas» y son
mas frecuentes en ninos rubios o pelirrojos a partir
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de los 3 afos. Son maculas de pocos milimetros con
tono marrén mas claro u oscuro en funcion del
bronceado, que aparecen en zonas expuestas al sol,
la cara, los antebrazos y la parte superior de la es-
palda (fig. 1-A). Si se analiza una lesion al micros-
copio, se observaran queratinocitos mas pigmenta-
dos, pero sin aumento en el ntimero de melanocitos.
Son lesiones benignas, pero, dada su relacion con
la radiacion ultravioleta, suponen un marcador de
riesgo para desarrollar en el futuro cancer cutaneo,
al ser un estigma de daro actinico®.

Lentigos simples, lentiginosis
y maculas melandticas de las mucosas

Los lentigos simples son maculas de menos de
5 mm, de color marron claro a negro homogéneo,
que pueden aparecer desde el nacimiento y en cual-
quier parte del tegumento, sin predileccion por zo-
nas fotoexpuestas, siendo mas frecuentes en fototi-
pos altos. Cuando estos aparecen en las mucosas,
hablamos de mdculas melandticas. Se componen de
un leve aumento de melanocitos sin atipia en la capa
basal de la epidermis, cuyos queratinocitos, a su vez,
estan mas pigmentados. Pueden aparecer de manera
aislada o en forma de lesiones multiples, bien loca-
lizadas (p. ej., la lentiginosis segmentaria) o gene-
ralizadas. En ocasiones, presentan una aparicion
eruptiva, y esto puede ser un fenémeno primario o
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FIGURA 1. A) Efélides faciales; B) lentiginosis peribucal; C) multiples manchas café con leche en un nifio con neurofibromatosis
de tipo 1; D) nevo de Becker con hipertricosis asociada; E) mosaicismo pigmentario en damero; F) melanocitosis dérmica
lumbosacra (manchas mongolicas).

secundario a otros procesos, como, por ejemplo,
sindromes asociados a mayor predisposicion para
neoplasias. Los sindromes mas tipicamente asocia-
dos a lentiginosis son:

a) Sindrome de LEOPARD: lentigos diseminados,
incluyendo palmas y plantas, defectos de la con-
duccion en el electrocardiograma, hipertelorismo
ocular, estenosis pulmonar, anomalias genitales,
retraso del crecimiento y sordera.

b) Complejo de Carney: lentigos multiples y neo-
plasias multiples, que comprenden: mixomas de
la piel, el corazon (mixoma auricular) y en la
mama; schwannomas melanéticos psamomatosos
(calcificaciones bien circunscritas, laminadas y
concéntricas); nevos azules epitelioides de la piel
y las mucosas; y adenomas hipofisarios o de otras
glandulas endocrinas.

¢) Sindrome de Peutz-Jeghers: lentigos mucocuta-
neos que aparecen al nacimiento o durante la
infancia, junto con poliposis intestinal. Las lesio-

nes cutaneas tienen un patron de distribucion
acrofacial y afectan mas a la region peribucal
(fig. 1-B).

d) Sindrome de Laugier-Hunziker: lentigos acromu-
cosos y melanoniquia longitudinal sin presentar
manifestaciones sistémicas o aumento del riesgo
de neoplasias.

e) Sindrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba: se pro-
duce por mutaciones en el gen PTEN con heren-
cia autosomica dominante, y se presenta en forma
de maculas pigmentadas en la zona genital.

) Enfermedad de Cowden: también producida por
mutaciones en el gen PTEN y con herencia auto-
somica dominante, que se presenta con maculas
pigmentadas periorificiales y acras'”.

Manchas café con leche

Las manchas café con leche (MCCL) son maculas o
parches de pigmentacion marron claro, borde bien
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delimitado, regular y suave (MCCL tipicas) o irre-
gular y aserrado (MCCL atipicas) y con un tamano
de entre 0,5 y 20 cm, que crecen proporcionalmente
al crecimiento del nino (fig. 1-C). Pueden aparecer al
nacimiento y a lo largo de la primera década de la
vida. Histologicamente, muestran un incremento de
la melanina tanto en los melanocitos como en los
queratinocitos basales, pero no proliferacion de me-
lanocitos como tal. Hasta el 20 % de la poblacion
tiene una MCCL y el 1 % tiene hasta tres, si bien, es
cierto que, a partir de tres MCCL, tenemos que vi-
gilar si estamos ante una genodermatosis, mas tipi-
camente, la neurofibromatosis de tipo 1 (NF1). En
la NF1, se combinan manifestaciones cutaneas,
como seis 0 mas MCCL de mas de 0,5-1,5 ¢cm (en
ninos y adultos, respectivamente), efélides en plie-
gues axilares e inguinales y neurofibromas cutaneos,
junto con afectacion de otros 6rganos, principal-
mente, los ojos (nodulos de Lisch) y el sistema ner-
vioso central (tumores que cursan secundariamente
con convulsiones). Las efélides flexurales y las
MCCL se desarrollan en la infancia, y los neurofi-
bromas cutaneos no se desarrollan hasta la pubertad
y la adolescencia. Existe un subtipo de neurofibro-
mas, los plexiformes (NP), que suponen un criterio
de NF1 por si solos, aunque aparezcan como lesion
Unica, y que son tumoraciones benignas que se pre-
sentan en la piel o en otros érganos. Los NP cutaneos
se describen tipicamente como masas blandas sub-
cutaneas con una textura de «bolsa de gusanos»,
piel suprayacente hiperpigmentada, bordes mal
definidos e hipertricosis asociada. Son varias las en-
fermedades que pueden cursar con MCCL, pero las
mas tipicas son la NF de tipo 2, el sindrome de
Legius, el sindrome de MCCL familiares, el sindrome
de LEOPARD vy el sindrome de McCune-Albright,
aunque, en este ultimo, las MCCL suelen ser menos
numerosas, pero mas grandes y de morfologia ati-
pical*°.

Nevo de Becker

Es un hamartoma cutaneo epidérmico que se ma-
nifiesta a partir de la pubertad, mas frecuentemente
en varones, en forma de parche hiperpigmentado
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de varios centimetros de diametro, con bordes bien
delimitados, pero irregulares, y disposicion unilate-
ral, principalmente, en el tronco superior, la cabeza
y el cuello, y las extremidades superiores, que tras
la adolescencia puede desarrollar en su superficie
hipertricosis con pelo terminal y, en ocasiones, pa-
pulas foliculares (fig. 1-D). Lo mas habitual es que
aparezca de forma esporadica con afectacion tnica-
mente cutanea, pero, en un 17 % de los casos, se
asocia a anomalias musculoesqueléticas y de partes
blandas, en lo que se denomina el sindrome del nevo
de Becker. Las alteraciones mas frecuentemente aso-
ciadas son la hipoplasia de mama unilateral, la es-
coliosis, la displasia odontomaxilar segmentaria y
los pezones supernumerarios. Histopatologicamente,
presenta una pigmentacion intensa de los querati-
nocitos basales y suprabasales, pero sin acompanarse
de un aumento en el nimero de melanocitos. Ade-
mas, muestra hiperqueratosis, con engrosamiento y
fibrosis de la dermis y un leve infiltrado linfohistio-
citario perivascular, asi como tapones queratésicos,
hiperplasia sebacea y del musculo liso. Respecto a
la patogenia, se han identificado mutaciones posci-
goticas en el gen ACTB (B-actina) en el musculo
piloerector en el 61 % de los pacientes con nevo de
Becker. Ademas, se ha detectado la expresion de
receptores de androgenos, estrogenos y progesterona
en muestras de nevos de Becker, que, junto con su
desarrollo en la pubertad, sugieren una influencia
hormonal en su desarrollo'’.

Mosaicismo pigmentario

Se manifiesta en forma de zonas extensas hipo- o
hiperpigmentadas, bien delimitadas, siguiendo pa-
trones de distribucion en mosaico (fig. 1-E). Se debe
a la existencia simultanea de dos poblaciones celu-
lares genéticamente diferentes, que presentan dos
niveles de pigmentacion dispares. Los patrones ca-
racteristicos de distribucion de los mosaicismos
pigmentarios se resumen en la figura 2.

El mosaicismo pigmentario puede estar presente
al nacer o manifestarse en los primeros 2 afios de
vida. Habitualmente, tiene una afectacion cutianea
exclusiva, pero es importante descartar mediante la
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anamnesis y la exploracion la posible presencia de
anomalias neurologicas, oftalmologicas, musculoes-
queléticas y cardiacas asociadas, sobre todo, en los
casos extensos. El principal diagnostico diferencial
se realiza con los nevos epidérmicos, en los cuales
la hiperpigmentacion se acompana de papulas agru-
padas y confluentes sobre la lesion, asi como der-
matosis inflamatorias de distribucion blaschkoide
que dejan hiperpigmentacion posinflamatoria,
como son la incontinencia pigmentaria, el liquen
plano pigmentoso lineal, el liquen estriado o la
blaschkitis*®.

Melanocitosis dérmica

También denominada «mancha mongolica», se pro-
duce por una proliferacion difusa de melanocitos
dérmicos que genera parches redondeados de ta-
marno variable, desde pocos centimetros hasta areas
muy extensas mal delimitadas, de color azul-grisaceo
o azul-verdoso y localizadas mas frecuentemente en
la region lumbosacra y glutea (fig. 1-F). Cuando
aparecen en localizacion extrasacra, se denominan

«manchas mongolicas aberrantes». Aparecen mas
habitualmente en pacientes de raza asiatica y raza
negra, durante el periodo neonatal, y afectan con la
misma frecuencia al sexo femenino y al masculino.
Respecto a la patogenia, se cree que se debe a una
falta de aclaramiento de melanocitos dérmicos du-
rante su migracion desde la cresta neural hasta la
epidermis, y la histopatologia muestra células fusi-
formes que contienen pigmento y que estan situadas
entre las fibras de colageno en la profundidad de la
dermis. Normalmente, se presentan de forma aislada
afectando exclusivamente a la piel, pero, en ocasio-
nes, son marcadores de procesos sistémicos subya-
centes, principalmente, las facomatosis pigmento-
vasculares y los errores innatos del metabolismo. La
mayoria de las manchas mongolicas afectan a menos
del 5% de la superficie cutanea y tienden a atenuarse
hasta desparecer clinicamente al afio de vida, aunque
algunas pueden persistir hasta los 6 afios. Los casos
que persisten mas alla del anio de vida, la localiza-
cion dorsal o ventral y la evolucion persistente o
progresiva presentan un mayor riesgo de errores
congénitos del metabolismo.

ARk
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FIGURA 2. Esquema tomado del
articulo de Kromann et al.®, que
refleja los diferentes patrones de
distribucion del mosaicismo
pigmentario: A) patron blaschkoide
de lineas estrechas; B) patron
blaschkoide de lineas anchas;

C) patrén en damero o tablero de

n ajedrez; D) patron filoide (en forma
de hoja); E) patron en parches sin
demarcacion de la linea media;

F) patron de lateralizacion;

G y H) patron en faja.
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Cuando aparecen asociadas a nevo vascular,
hablamos de facomatosis pigmentovasculares (de
tipo II, IV y V), de las cuales, hasta el 60 % pueden
presentar afectacion sistémica, principalmente, neu-
rologica y oftalmologica. Existen dos tipos de me-
lanocitosis dérmicas que tienen unas caracteristicas
especiales: el nevo de Ota y el nevo de Ito.

Nevo de Ota (melanocitosis oculodérmica)

Muestra una distribucion facial y periocular —ha-
bitualmente, unilateral—, siguiendo las dos prime-
ras ramas del nervio trigémino. La esclerética se ve
afectada en dos tercios de los pacientes y se asocia
a un mayor riesgo de glaucoma y melanoma uveal
del ojo afectado. Este tipo de melanocitosis dérmica
es mas frecuente en mujeres y no tiende a involu-
cionar espontaneamente; de hecho, puede agran-
darse tras la pubertad. Los pacientes con nevo de
Ota deben ser objeto de un seguimiento estrecho
para detectar malignidades oculares, del sistema
nervioso central y cutaneas.

Nevo de Ito

Es similar al nevo de Ota en cuanto a epidemiologia,
clinica, histopatologia y evolucion, salvo por la lo-
calizacion, ya que, en este caso, afecta a la region
acromioclavicular y no al aparato ocular ni neuro-
légico. Existen raros casos de transformacion ma-
ligna del nevo de Ito, que suelen presentarse como
nodulos amelanéticos, de crecimiento rapido, muy
similares al melanoma descrito en el nevo de Ota*’.
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TRATAMIENTO

El tratamiento de estas lesiones pigmentadas se rea-
liza tnicamente cuando tienen implicaciones esté-
ticas muy negativas para el paciente, y se basa en la
realizacion de técnicas despigmentantes, principal-
mente, laseres mas selectivos de pigmento como es
el laser Q-switched y el laser de picosegundos, si bien,
algunos casos pueden no mejorar, o mejorar inicial-
mente y recurrir con el paso del tiempo*>".
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