CARTAS AL EDITOR

Acromelanosis. A propésito
de un nuevo caso

Sr. Editor:

Aportamos un nuevo caso de acromelanosis cuya sospecha
diagnostica, por parte de los pediatras, fue posible gracias a la
nota clinica publicada en esta misma revista por Sopena et al' en
el ano 2003.

La acromelanosis constituye una entidad dermatolégica infre-
cuente!? cuya primera descripcion data de 19623 y que se ca-
racteriza por lesiones hiperpigmentadas acrolocalizadas, mas
frecuente en fototipos oscuros y determinadas razas, y de evo-
lucién, en cuanto a extension, impredecible!.

Nuestro caso es una nifia de 2 meses de edad que presentaba hi-
perpigmentacion distal del dorso de falanges de manos y pies, que
se descubrieron casualmente poco después del nacimiento y que
empezaron a ser motivo de preocupacion para los padres dada la
tendencia a intensificarse y a progresar proximalmente. El embarazo
transcurrio sin incidencias; se habia practicado una amniocentesis,
por la edad de la madre, de la que result6 un cariotipo fetal 46XX.
Nacida de padres no consanguineos y sin enfermedad relevante a
la 41 semanas de gestacion, por via vaginal y de forma eutdcica;
peso y longitud acordes para edad gestacional. El periodo neonatal
transcurrio sin sucesos de interés. Las pruebas metabolicas (incluida
hiperplasia suprarrenal) resultaron normales. En la actualidad, la lac-
tancia artificial y el seguimiento pedidtrico son satisfactorios. No
existen antecedentes familiares de dermatosis ni de otro tipo de en-
fermedad relevante.

En la exploracion fisica destacaba, sobre una palidez cutinea
constitucional, hiperpigmentacion moderada del dorso de las alti-
mas falanges de manos y pies, mas llamativa en las primeras (fig. 1.

Figura 1. Hiperpig-
mentacion en dorso de
primeras falanges de
manos ) pies.
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La hiperpigmentacion también estaba presente en el ombligo y los
genitales, tanto de piel como de mucosa (figs. 2 y 3). El resto del
examen es normal. Se realizaron las siguientes pruebas complemen-
tarias: hemograma, bioquimica con funcién hepatica y renal, iono-
grama y sistemdtico de orina, normales. Hormona adrenocorticotro-
pa (ACTH), 37 pg/ml (valores normales [VN]: 10-55); cortisol basal,
12 pg/dl (VN: 7-26). Ecografia abdominal y cerebral sin hallazgos.

Con 3 meses de edad las lesiones se intensificaron discretamen-
te, aunque no parecian haber avanzado en extension.

La mayor parte de los casos descritos de acromelanosis, como
el que hemos presentado, son de caricter esporadico, aunque
unos pocos siguen una herencia autosoémica recesiva’4, En al-
gln caso se pudo constatar un claro desencadenante como la fe-
nitoina’.

Desde el punto de vista clinico la acromelanosis cursa con
pigmentacion pardusca de localizacion periungueal iniciada, en
las formas primarias, poco después del periodo neonatal y que,
en algunos casos, progresa proximalmente ocupando una ex-
tension variable: desde aquellos en los que Gnicamente se afec-
tan el dorso de dedos de manos y pies'# hasta otros en los que
la hiperpigmentacion se extiende hasta la zona proximal de las
extremidades e incluso parte del tronco3.

Aunque esta entidad se ha descrito en niflos, por otra parte
sanos, no son demasiado infrecuentes los casos que asocian a
otros trastornos: neurologicos (retraso mental y epilepsia)3, in-
tolerancia a la lactosa y déficit de vitamina By,* y tumor de
Wilms®. Debe decirse, como se advierte con toda légica en la
nota clinica de Sopena et all, el probable caricter incidental de
los hallazgos asociados.

Por otra parte, la afectacion pigmentaria en otras localizacio-
nes, que no son resultado de la extension proximal, se ha des-
crito en la mucosa ocular? y genital asi como en ombligo!. Nues-

Figura 2. Hiperpig-
mentacion de genitales.

Figura 3. Hiperpig-
mentacion de ombligo.
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tro caso constituye, en este sentido, una segunda aportacion por
cuanto cursa con melanosis genital.

De lo dicho anteriormente puede deducirse, con respecto a la
evolucion de las lesiones, que esta es impredecible, y es habi-
tual, no obstante, que haya una pequefia progresion inicial, un
periodo de estabilizacion de duracion variable (semanas o me-
ses) y una probable disminucion ulterior de la hiperpigmenta-
cion'4,

Aunque el diagnostico clinico puede resultar suficiente, ya
que los datos de la anatomia patoldgica son inespecificos, no
deben olvidarse otras entidades similares como las agrupadas
dentro del término de acropigmentacion (de Kitamura, de Dohi)
en las que existe afectacion exclusiva de los dedos, asi como la
enfermedad de Addison’.

La actitud que se debe tomar en estos pacientes es el segui-
miento y una informacion tranquilizadora a los padres; por otra
parte, los tratamientos despigmentantes han resultado inefi-
caces®.

En resumen, aportamos un nuevo caso con el propdsito de
difundir el conocimiento de una dermatosis poco conocida en el
ambito pediatrico y como segunda aportacion de acromelano-
sis que asocia melanosis genital.
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