CASOS CLINICOS

Pigmentacion macular eruptiva idiopatica

Idiopathic eruptive macular pigmentation
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RESUMEN

La pigmentacion macular eruptiva idiopatica (PMEI) es una rara entidad de etiologia desconocida, descrita en 1978 por Degos, de evolucion
benigna y autolimitada. Se presenta el caso de una paciente mujer de 20 afios de edad, con un tiempo de enfermedad de diez meses
caracterizado por maculas de color marron de 2 a 3cm de didmetro, asintomaticas, localizadas en la region del dorso, sin antecedentes
cutdneos de importancia ni historia de uso de fadrmacos; se revisa ademas la literatura.
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SUMMARY

The idiopathic eruptive macular pigmentation is a rare disease of unknown etiology, described in 1978 by Degos, of benign evolution and self-
limiting. We report a case of a female patient aged 20, with brown macules of ten months of evolution, 2 to 3cm in diameter, asymptomatic,
located in the back, and with no history of skin lesions nor history of drug use; were also reviewed literature.

Keywords: Idiopathic eruptive macular pigmentation.

INTRODUCCION

Descrita en el afo 1978 por Degos y col, la
pigmentacion macular eruptiva idiopatica (PMEI) es un raro
desorden de la piel, que se caracteriza por la aparicion de
maculas hiperpigmentadas de color marrén, azul pizarra o
grisaceas. Con un tamafo que varia de milimetros a varios
centimetros, son usualmente asintomaticas y de localizacion
predominantemente en el tronco, cuelloy regiones proximales
de las extremidades, respetando las membranas mucosas vy
los anexos de la piel™

La enfermedad ocurre con mayor frecuencia durante la
nifiez y la adolescencia, aunque hay algunos reportes de casos
producidos durante la edad adulta, afectando tanto a varones
como a mujeres. La mayor parte de los casos proceden de
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Latinoamérica, considerando un total de 31 reportes en la
literatura médica occidental®®.

Por lo general no se presenta con historia de eritema,
medicacion de drogas u otros desordenes cutaneos. Las
lesiones aparecen abruptamente y desaparecen gradual y
espontaneamente en un periodo de pocos meses a afos, sin
ningun tipo de tratamiento. La etiologia es aun desconocida.

La histopatologia muestra una epidermis normal
y muchos melanéfagos en la dermis superior. La
electromicroscopia muestra un incremento en el numero de
los melanosomas en la capa basal, de los queratinocitos en
la suprabasal y melanosomas agrupados en melan6fagos en
la dermis, traduciéndose como incontinencia pigmentaria; no
se evidencian signos de proceso inflamatorio, los mastocitos
estan ausentes'.
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CASO CLIiNICO

Paciente mujer, estudiante de 20 afos, natural
y procedente de la ciudad de Lima. Con un tiempo de
enfermedad de diez meses aproximadamente, nota la
aparicion repentina de manchas pigmentadas en espalda,
no pruriginosas, negando lesiones en otra ubicacion, niega
asimismo sintomas asociados, o consumo de medicamentos
salvo el uso de analgésicos orales hace aproximadamente un
aflo, niega ademas antecedentes de dermatitis de contacto.

Al examen fisico se evidencia una piel fototipo IV/V
con maculas hiperpigmentadas en la region superior de
la espalda, marrones plomizas de 2-3cm. de diametro y de
aspecto digitado (Fotografias 1). La exploracion por 6rganos
y sistemas no demostro ninguna alteracion. Se realizo biopsia
cutdnea que demostré una epidermis normal, presencia de
abundantes melandfagos en la dermis superficial y ausencia
de infiltrado inflamatorio; el recuento de mastocitos fue
normal (Fotografias 2 y 3).

Fotografia 2. Imagen panoramica con leve infiltrado pigmentario
superficial. HE10X.

- E “"‘ e »
Fotografia 3. A mayor aumento abundantes melanofagos en la
dermis superficial y ausencia de infiltrado inflamatorio. HE 40X.

DISCUSION

La primera referencia en la literatura inglesa de esta
patologia fue hecha por Galdeano y col. en 1996, quién
ademas establecid cinco criterios diagndsticos (Cuadro 1).
Hasta la fecha han sido reportados alrededor de 31 estudios
en la literatura occidental.

Cuadro 1. Criterios diagnosticos de Galdeano.

Erupcion macular marronacea, no confluente en tronco, cuello,
region proximal de extremidades en nifios y adolescentes.

Ausencia de enfermedades inflamatorias de la piel previas.
No medicacion previa.

Hiperpigmentacion de la capa basal y ocasionalmente melanofagos
en la dermis, sin dafio visible en la capa basal o infiltrado
liquenoide.

Conteo de mastocitos normales.

Esta enfermedad recibe diferentes nombres por
distintos autores, pigmentacion maculosa idiopatica
adquirida, melanosis lenticular generalizada, pigmentacion
maculosa multiple idiopatica, pigmentacién en placas
eruptivas de etiologia desconocida, melanodermia en placas
y melanodermia maculosa adquirida®.

la etiologia y patogénesis es desconocida, aun
después de 25 afos del primer reporte en la literatura
occidental, aparentemente la exposicion solar no juega un
papel importante, pues las lesiones ocurren en dreas no
fotoexpuestas. Se cree que los factores hormonales pueden
estar involucrados en la etiologia de la hiperpigmentacion ya
que muchos pacientes son nifios y jovenes adultos. La entidad
suele resolverse en promedio de 11 afios, sin embargo se ha
reportado casos de hasta 21 afios de evolucion'®™.
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Cuadro 2. Diagnéstico diferencial de la pigmentacion macular eruptiva idiopatica.

Diagndstico
isti e . . Hiperpigmentacion inducida
Caracteristicas PMEI Dermatitis cenicienta Liquen plano pigmentoso perpig
por drogas
. . - . - . Marrén, gris o azul, segun el
Color Marrén, azul o gris Azul grisdceo o cenizo Violdceo y marron . g g
farmaco.
Redgion Tronco, cuello, region Respeta mucosas, cuero Areas foto expuestas y Superficie cutdnea, incluido
9 proximal de extremidades cabelludo, palmas y plantas~ mucosa oral. mucosas
Enfermedades .
. . ) No Si No No
inflamatorias previas
Medicamentos,
. . enfermedades cronicas, Infecciones virales. .
Factores asociados Desconocidos . : . L Ingesta de medicamentos
ambiente, infecciones. |diopatica.
Idiopatica.
Medicacién previa No Si ? Si

Hiperpigmentacion de la

Anatomia patoldgica
patolog capa basal

linfocitos

Edad Nifios y adultos jovenes -
jovenes

Hiperqueratosis,
paraqueratosis, infiltrado de

Adolescentes y adultos

Pigmentos perivasculares,
hiperpigmentacion de
queratinocitos basales o
macréfagos pigmentados a
nivel perivascular.

Similar a la del liquen plano.

Tercera a cuarta década de

la vida Cualquier edad

El diagnostico diferencial debe hacerse con distintas
entidades como erupcion por drogas, hiperpigmentacion
postinflamatoria, mastocitosis, liquen plano pigmentoso,
eritema discromico perstans (dermatosis cenicienta)'.
(Cuadro 2).

Nosotros reportamos el caso de una mujer joven que
reune las caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de la
pigmentacion macular eruptiva idiopatica; la erupcion
por drogas y la hiperpigmentacion postinflamatoria son
excluidas, por la ausencia de historia de uso de medicacion
0 manifestaciones previas de dermatosis inflamatorias en
el area afectada. La cantidad normal de mastocitos excluye
el diagnostico de mastocitosis. El liquen plano pigmentoso
es una rara variante de liquen plano caracterizada por
hiperpigmentacion  macular marron-oscura en  areas
fotoexpuestas. El eritema discromico perstans es una
hipermelanosis idiopatica con un color cenizo que puede
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coalecer,algunosautorescreen que esunavariantedelamisma
enfermedad pues los hallazgos histologicos son similares.

Esta entidad es de curso asintomatico y benigno
que se autolimita progresivamente. Se han encontrado
en la literatura dos tentativas de tratamiento, incluyendo
preparados magistrales con hidroquinona, que no obtuvieron
un beneficio evidente. Su cardcter autolimitado en todos
los casos reportados se podria plantear como un criterio
diagnostico de esta entidad®.

CONCLUSIONES

Nuestro caso cumple con los criterios diagnosticos
planteados por Galdeano y col., por su comportamiento
benévolo y autolimitado no requiere tratamiento y la
importancia de esta presentacion radica en reconocer la
existencia de esta entidad.
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