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Acromelanosis. A propósito
de un nuevo caso

Sr. Editor:

Aportamos un nuevo caso de acromelanosis cuya sospecha

diagnóstica, por parte de los pediatras, fue posible gracias a la

nota clínica publicada en esta misma revista por Sopena et al1 en

el año 2003.

La acromelanosis constituye una entidad dermatológica infre-

cuente1,2 cuya primera descripción data de 19623 y que se ca-

racteriza por lesiones hiperpigmentadas acrolocalizadas, más

frecuente en fototipos oscuros y determinadas razas, y de evo-

lución, en cuanto a extensión, impredecible1-6.

Nuestro caso es una niña de 2 meses de edad que presentaba hi-

perpigmentación distal del dorso de falanges de manos y pies, que

se descubrieron casualmente poco después del nacimiento y que

empezaron a ser motivo de preocupación para los padres dada la

tendencia a intensificarse y a progresar proximalmente. El embarazo

transcurrió sin incidencias; se había practicado una amniocentesis,

por la edad de la madre, de la que resultó un cariotipo fetal 46XX.

Nacida de padres no consanguíneos y sin enfermedad relevante a

la 41 semanas de gestación, por vía vaginal y de forma eutócica;

peso y longitud acordes para edad gestacional. El período neonatal

transcurrió sin sucesos de interés. Las pruebas metabólicas (incluida

hiperplasia suprarrenal) resultaron normales. En la actualidad, la lac-

tancia artificial y el seguimiento pediátrico son satisfactorios. No

existen antecedentes familiares de dermatosis ni de otro tipo de en-

fermedad relevante.

En la exploración física destacaba, sobre una palidez cutánea

constitucional, hiperpigmentación moderada del dorso de las últi-

mas falanges de manos y pies, más llamativa en las primeras (fig. 1).

La hiperpigmentación 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, bioquímica con función hepática y renal, iono-

grama y sistemático de orina, normales. Hormona adrenocorticotro-

pa (ACTH), 37 pg/ml (valores normales [VN]: 10-55); cortisol basal,

12 �g/dl (VN: 7-26). Ecografía abdominal y cerebral sin hallazgos.

Con 3 meses de edad las lesiones se intensificaron discretamen-

te, aunque no parecían haber avanzado en extensión.

La mayor parte de los casos descritos de acromelanosis, como

el que hemos presentado, son de carácter esporádico, aunque

unos pocos siguen una herencia autosómica recesiva1,4. En al-

gún caso se pudo constatar un claro desencadenante como la fe-

nitoína5.

Desde el punto de vista clínico la acromelanosis cursa con

pigmentación pardusca de localización periungueal iniciada, en

las formas primarias, poco después del período neonatal y que,

en algunos casos, progresa proximalmente ocupando una ex-

tensión variable: desde aquellos en los que únicamente se afec-

tan el dorso de dedos de manos y pies1,4 hasta otros en los que

la hiperpigmentación se extiende hasta la zona proximal de las

extremidades e incluso parte del tronco3.

Aunque esta entidad se ha descrito en niños, por otra parte

sanos, no son demasiado infrecuentes los casos que asocian a

otros trastornos: neurológicos (retraso mental y epilepsia)3, in-

tolerancia a la lactosa y déficit de vitamina B12
4 y tumor de

Wilms6. Debe decirse, como se advierte con toda lógica en la

nota clínica de Sopena et al1, el probable carácter incidental de

los hallazgos asociados.

Por otra parte, la afectación pigmentaria en otras localizacio-

nes, que no son resultado de la extensión proximal, se ha des-

crito en la mucosa ocular4 y genital así como en ombligo1. Nues-

Figura 1. Hiperpig-
mentación en dorso de
primeras falanges de
manos y pies.

Figura 3. Hiperpig-
mentación de ombligo.

Figura 2. Hiperpig-
mentación de genitales.
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tro caso constituye, en este sentido, una segunda aportación por

cuanto cursa con melanosis genital.

De lo dicho anteriormente puede deducirse, con respecto a la

evolución de las lesiones, que esta es impredecible, y es habi-

tual, no obstante, que haya una pequeña progresión inicial, un

período de estabilización de duración variable (semanas o me-

ses) y una probable disminución ulterior de la hiperpigmenta-

ción1,4.

Aunque el diagnóstico clínico puede resultar suficiente, ya

que los datos de la anatomía patológica son inespecíficos, no

deben olvidarse otras entidades similares como las agrupadas

dentro del término de acropigmentación (de Kitamura, de Dohi)

en las que existe afectación exclusiva de los dedos, así como la

enfermedad de Addison1.

La actitud que se debe tomar en estos pacientes es el segui-

miento y una información tranquilizadora a los padres; por otra

parte, los tratamientos despigmentantes han resultado inefi-

caces4.

En resumen, aportamos un nuevo caso con el propósito de

difundir el conocimiento de una dermatosis poco conocida en el

ámbito pediátrico y como segunda aportación de acromelano-

sis que asocia melanosis genital.
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Ectima gangrenoso
e hiperdiploidía en médula
ósea

Sr. Editor:

El ectima gangrenoso es una lesión dérmica característica de

la infección cutánea por Pseudomonas aeruginosa1. Afecta a pa-

cientes inmunocomprometidos aunque puede aparecer en indi-

viduos previamente sanos2. Excepcionalmente se presenta en

pacientes con leucemia linfoblástica aguda (LLA) inicial3.

Las células blásticas de la LLA con frecuencia poseen altera-

ciones citogenéticas4, y se desconoce el valor predictivo que

puedan tener en la leucemogénesis cuando se presentan en pa-

cientes que no reúnen criterios diagnósticos de malignidad.

Se expone un caso de ectima gangrenoso en una paciente de

3 años, previamente sana, con pancitopenia transitoria e hiperploi-

día en el estudio citogenético de médula ósea 2 meses antes del de-

sarrollo de LLA. Ingresó por sospecha séptica, uremia, pancitopenia

y lesión ulcerada en pierna izquierda. Desde hacía un mes refería

fiebre, vómitos, palidez, decaimiento y exantema foliculovesiculoso

en extremidades inferiores. Una de las lesiones evolucionó a ampo-

lla serohemorrágica, posteriormente ulcerada. Recibió tratamiento

con cefixima y amoxicilina-ácido clavulánico. Estaba correctamente

vacunada, y no había infecciones frecuentes ni diarrea previa. Al in-

greso presentaba mal estado general, fiebre (38,5 °C), palidez cuta-

neomucosa, hepatomegalia (1,5 cm) y lesión necrótica en muslo iz-

quierdo ulcerada con escara negruzca y base exudativa (6 × 6 cm)

(fig. 1). Presión arterial normal. Hemoglobina 8,4 g/dl; reticulocitos,

9.400 × 103 U; leucocitos, 3.300 �l; neutrófilos, 780 �l; plaquetas,

11.000 �l y frotis sin evidencia de blastos. TCD negativo, hapto-

globina normal, eritropoyetina 200 mU/ml y receptor sérico de la

transferrina 0,5 mg/l. Proteína C reactiva (PCR) 46,7 mg/dl; urea,

125 mg/dl; creatinina, 1,4 mg/dl; transaminasas, bilirrubina, lactato

deshidrogenasa (LDH), e ionograma normales. Orina normal. Estu-

dio inmunológico normal. Se aisló P. aeruginosa en exudado de

herida, pero los hemocultivos seriados fueron negativos. Recibió tra-

tamiento con ceftazidima y tobramicina intravenosas con buena

respuesta clínica aunque la resolución del ectima gangrenoso preci-

só tratamiento quirúrgico. Se realizó aspirado de médula ósea a las

2 semanas por pancitopenia persistente con estudio morfológico e

inmunofenotípico normal y citogenética alterada (hiperploidía:

56 XX, +4, +6, +8, +14, +17, +18, +20, +21, +21 [13]/46XX [7]). Tras

controlar el cuadro infeccioso, se inició la recuperación hematoló-

gica espontánea. Dos meses más tarde presentó pancitopenia pro-

gresiva. En médula ósea aparece infiltración masiva por blastos lin-

foides L2 con inmunofenotipo pre-B y citogenética similar al primer

estudio. Inició tratamiento de inducción según protocolo de la SEOP

(LAL/SHOP-99) y falleció a los 21 días por cuadro séptico y fallo

multiorgánico.

Se considera el caso significativo por la infrecuencia de pre-

sentación de ectima gangrenoso como forma inicial de LLA en el

niño y la anomalía citogenética encontrada en médula ósea que

precedió al diagnóstico definitivo de LLA.
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Figura 1. Ectima gangrenoso en región proximal, antero-
lateral, de extremidad inferior.


