NOTAS CLINICAS

Acromelanosis
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La acromelanosis es una enfermedad con entidad pro-
pia, caracterizada por un incremento de la pigmentaciéon
cutanea de distribucién predominantemente acral, que se
observa sobre todo en recién nacidos o durante los pri-
meros afos de vida. Se han descrito un nimero muy re-
ducido de casos en la literatura médica, alguno de los cua-
les ha mostrado una importante extension de las lesiones
hasta afectar a numerosas localizaciones de la superficie
corporal y se ha propuesto su asociacion a otras enferme-
dades tanto benignas como malignas. El diagnoéstico dife-
rencial debe establecerse con otros procesos caracteriza-
dos por la presencia de maculas hiperpigmentadas en los
dedos de las manos, entre los que destaca por su similitud
clinica la denominada acropigmentacioén.

En este articulo se presenta un nuevo caso de acromela-
nosis, en una nifia de 5 semanas de edad, que ademas
muestra caracteristicas clinicas particulares, como la aso-
ciacion a melanosis de mucosa genital y la estabilizacion
posterior de las lesiones tras un periodo inicial de progre-
sion y extension de las mismas en sentido proximal. Asi
mismo, se discuten las caracteristicas mas relevantes de
esta rara enfermedad cutinea, aunque facil de identificar.
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ACROMELANOSIS

Acromelanosis is an independent disease entity, charac-
terized by increased skin pigmentation, usually located on
the acral areas of the fingers and toes. It is mostly seen in
newborns or during the first years of life. Only a few cases
of this entity have previously been described in the med-
ical literature. In some of these cases, the cutaneous lesions
spread to affect large parts of the skin surface. A possible
association with other benign and malignant diseases has
been proposed. Differential diagnosis must be made with a
wide variety of systemic and dermatologic conditions, es-
pecially dermatoses with acral distribution of macular hy-
perpigmentation, including acropigmentation.
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In this article, we report a new case of acromelanosis in
a 5-week-old girl showing two peculiar clinical features:
associated melanosis of the genital mucosa and stabiliza-
tion of the lesions after an initial phase of progression and
proximal spread. In addition, the most important features
of this rare cutaneous disease are discussed.
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INTRODUCCION

El término acromelanosis hace referencia a la presencia
de manchas y miculas hiperpigmentadas, localizadas en
la superficie dorsal de las falanges de los dedos. Se han
descrito diversas formas clinicas en funcion de la distribu-
cion del pigmento y de la progresion de la enfermedad!.

La caracterizacion de la acromelanosis como una enti-
dad propia fue llevada a cabo inicialmente por Furuya y
Mishima en 19622, al describir el caso de un nino japo-
nés que desarrollé una marcada hiperpigmentacién ma-
rron oscura en el dorso de los dedos de las manos y los
pies, que posteriormente progresé de forma rapida en
sentido proximal afectando los muslos, las nalgas, las in-
gles, la region perianal y la porcion inferior del abdomen.
Asi mismo, el paciente asociaba retraso mental y crisis
convulsivas tonicoclénicas. Desde entonces, se han des-
crito en la literatura médica sélo 4 casos similares con di-
versas particularidades clinicas que difieren del caso ini-
cial publicado por Furuya y Mishima por la afectacion
concomitante de mucosa ocular, la ausencia de progre-
sion, el inicio en la edad adulta o su posible asociacion a
neoplasias malignas?>.

En este articulo se presenta un caso excepcional de
acromelanosis en una nifa, asociado a melanosis de mu-
cosa genital y en la que las lesiones se han estabilizado,
tras una fase inicial de progresion y extension en sentido
proximal.
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Figura 1. Lesiones congénitas maculosas hiperpigmenta-
das, de color marron oscuro, bien delimitadas,
localizadas en mucosa vulvar (melanosis de
mucosa genital).
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Figura 2. Pigmentacion grisdcea mal delimitada, circu-
lar, a nivel periumbilical.

Figura 3. Pigmentacion negro-pardusca desde el borde pe-
riungueal hasta la zona correspondiente a la
Jfalange media de todos los dedos de las manos.
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OBSERVACION CLIiNICA

Nina de 5 semanas de edad, nacida a término tras un
embarazo normal, que al nacimiento presentaba unas le-
siones maculosas hiperpigmentadas, de coloracion ma-
rron-negruzca, asintomaticas, bilaterales y simétricas, lo-
calizadas en ambos labios menores (fig. 1), asi como una
pigmentacion marron-grisicea, mal delimitada y menos
intensa a nivel periumbilical (fig. 2). Al tercer dia de vida
comenzo a desarrollar una marcada pigmentacion ne-
gro-pardusca, inicialmente en la region periungueal de
todos los dedos de las manos, que ripidamente, en el
plazo de 3 semanas, aument6 de intensidad para exten-
derse proximalmente a lo largo de la superficie extenso-
ra de los dedos hasta alcanzar la zona de la falange media
(figs. 3 y 4). Las lesiones mostraban, especialmente en
las caras laterales de los dedos, una clara delimitacion res-
pecto de la piel normal y eran totalmente asintomaticas.

Entre los antecedentes familiares de la paciente desta-
caba un abuelo paterno ya fallecido que presentaba le-
siones similares en la misma localizacion y que perma-
necieron estables durante toda su vida. La anamnesis y
la exploracion fisica resultaron completamente normales,
con ausencia de afectacion de los dedos de los pies, au-
sencia de melanoniquia longitudinal y la paciente no ha-
bia ingerido farmacos ni padecido crisis convulsivas,
neoplasias malignas o cualquier proceso inflamatorio lo-
calizado a dicho nivel que pudiera justificar la aparicion
secundaria de las lesiones. Las pruebas complementarias
incluyendo hemograma, bioquimica con perfil hepatico
y renal y el andlisis de orina resultaron dentro del rango
de la normalidad. Asi mismo, con el fin de descartar una
posible enfermedad de Addison o una neoplasia su-
prarrenal, se realiz6 determinacién de los niveles de cor-
tisol basal, adrenocorticotropina (ACTH), testosterona,
17-OH-progesterona y sulfato de deshidroepiandrostero-
na (DHEAS), asi como una ecograffa abdominal que no

Figura 4. Delalle de las lesiones en la que se aprecia el li-
mite neto de las mismas respecto de la piel nor-
mal.



Sopena Barona J, et al. Acromelanosis

mostraron alteraciones. Desgraciadamente, no pudo con-
firmarse histolégicamente el diagndstico mediante una
biopsia cutdnea debido a la negativa de los padres a la
realizacion de la misma.

Con todo ello, y basado en los datos clinicos, se esta-
blecio el diagnostico de acromelanosis y se decidio ob-
servar la evolucion de la enfermedad. Inicialmente, du-
rante las primeras 4 semanas se observo una progresion
de las lesiones pigmentadas en sentido proximal, que se
detuvo espontineamente tras dicho periodo y, tras un se-
guimiento de 8 meses, las lesiones se han estabilizado e
incluso han disminuido ligeramente su tonalidad.

DiscusiON

La acromelanosis es una enfermedad infrecuente, por
lo general esporddica, aunque se han descrito casos con
patron de herencia autosomica recesiva. Fue descrita ini-
cialmente por Furuya y Mishima? en 1962 y su caracteris-
tica principal es la presencia de una pigmentacion par-
dusca, muy bien delimitada, localizada inicialmente en la
region periungueal de los dedos de las manos y de los
pies, pero que puede progresar en direccion proximal y
afectar otras localizaciones cutianeas. El hallazgo histol6-
gico fundamental es una proliferacion de melanocitos en
la capa basal de la epidermis en forma de empalizada, sin
formar tecas. Asi mismo, se observa una leve acantosis,
aumento de melanina en todas las capas de la epidermis
y un infiltrado perivascular de células mononucleares en
la dermis superficial?3.

El primer caso descrito por Furuya y Mishima? corres-
pondid a un nino japonés cuyas lesiones afectaban a to-
dos los dedos de las manos y de los pies y que rapida-
mente progresaron en sentido proximal afectando los
muslos, las nalgas, las ingles, los genitales y la porcion in-
ferior del abdomen. Ademas, asociaba retraso mental y
crisis tonicoclénicas. Posteriormente, Gonzdlez y Vaz-
quez3 publicaron el caso de un nino de 2 anos que mos-
traba lesiones clinica e histologicamente similares, locali-
zadas también en el dorso de los dedos, pero que no
mostro progresion de la enfermedad tras un periodo de
seguimiento de 2 anos y en el que ademas se observo
una pigmentacion azulada en la parte lateral de la escle-
rética derecha, asi como episodios de gastroenteritis agu-
da secundarios a intolerancia a la lactosa y a un déficit
de vitamina By, que cedieron tras tratamiento mediante
una dieta libre de lactosa y suplementos vitaminicos. Al
igual que el paciente que se presenta en este trabajo, en
este caso la familia referfa que el abuelo paterno presen-
taba las mismas lesiones, pero que no pudieron confir-
marse clinicamente debido al fallecimiento previo del fa-
miliar. Por otra parte, existe un caso de acromelanosis
secundaria a fenitoina en una mujer de 19 anos con epi-
lepsia de tipo gran mal, en la que las lesiones regresaron
tras la suspension del medicamento y reaparecieron al
reintroducirlo®. Este hecho es importante pues el pacien-

te inicial descrito por Furuya y Mishima? padecia crisis
epilépticas y los autores no especificaron en su articulo
si el paciente estaba recibiendo tratamiento con dicho far-
maco, lo cual podria justificar la aparicion de las lesiones
en su paciente.

Esta paciente de 5 semanas de edad constituye un nue-
vo caso de acromelanosis, que cumple todas las caracte-
risticas clinicas del caso publicado por Furuya y Mishi-
ma?, a excepcion de la asociacion a retraso mental, crisis
convulsivas y a progresion de la enfermedad y es practi-
camente idéntico al descrito por Gonzilez y Vizquez Bo-
tet3, que también presenta el antecedente de posible afec-
tacion del abuelo paterno, asociacion a afectacion de
mucosa ocular (nuestro caso seria el primero que pre-
senta una melanosis genital concomitante) y ambos
muestran inicialmente una corta evolucion progresiva con
posterior estabilizacion de las lesiones. Asi mismo, se ha
sugerido la posible asociacion de la acromelanosis a en-
fermedades malignas tales como el tumor de Wilms®; sin
embargo, estos casos presentaban también pigmentacion
subungueal y en cara palmar de los dedos, por lo que
no cumplian estrictamente los criterios clinicos de esta
entidad, a pesar de que la denominacion de estas lesio-
nes como acromelanosis puede resultar correcta dada la
localizacion acral de la pigmentacion y, por otra parte, no
se objetivo modificacion alguna de las lesiones cutineas
con los diversos tratamientos citostiticos ni tras la reduc-
cion de la masa tumoral, por lo que no existen datos su-
ficientes para considerar a la acromelanosis como una en-
tidad paraneopldsica. Por todo ello, parece razonable
considerar que tanto el retraso mental, como las crisis
convulsivas, la gastroenteritis y la asociacion a un tumor
de Wilms constituyen hallazgos clinicos incidentales no
asociados al proceso cutidneo, tal y como se demuestra en
el presente caso en el que la paciente no muestra ningin
proceso patologico adicional.

En relacion a la evolucion de las lesiones, éstas mostra-
ron la tipica progresion inicial de la pigmentacion en sen-
tido proximal, pero tras 4 semanas y después de un pe-
riodo de seguimiento de 8 meses, las lesiones se han
estabilizado e incluso comienzan a perder intensidad, de
forma similar al caso descrito por Gonzalez y Viazquez Bo-
tet3. Este hecho es importante dado que el motivo de con-
sulta es fundamentalmente la extension inicial ripida de
las lesiones y no la aparicion de éstas durante los primeros
dias de vida, lo que causa una gran preocupacion en los
padres. No obstante, basados en la evolucion observada
en esta paciente y en los casos publicados con anteriori-
dad, parece razonable tranquilizar a los padres, en el sen-
tido de la mds que probable estabilizacion e incluso dis-
minucion posterior de las lesiones, aunque debido al
escaso nimero de casos publicados no es posible asegu-
rar una evolucion predecible, ya que como se ha mencio-
nado anteriormente existe la posibilidad de que la pig-
mentacion se extienda afectando a otras localizaciones.
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El diagnéstico diferencial debe establecerse fundamen-
talmente con un escaso nimero de casos agrupados bajo
el término de acropigmentacion, entidad inicialmente
descrita por Thomas’, que se diferencia clinicamente de
la acromelanosis por la afectacion exclusiva de los dedos
sin participacion de mucosas ni de otras localizaciones
cutdneas y cuyas lesiones suelen disminuir gradualmente
de intensidad a partir del quinto ano de vida. Ademas,
desde el punto de vista histologico se caracterizan por
un aumento de la melanina epidérmica, junto con pre-
sencia de melandfagos en la dermis superior, pero sin in-
cremento del nimero de melanocitos®!!. Asi mismo, es
imprescindible descartar la existencia de patologia adre-
nal y, sobre todo, de enfermedad de Addison, en par-
ticular en aquellos casos en los que, como nuestra pa-
ciente, existe alteracion de la pigmentacion no sélo en la
piel, sino también en alguna mucosa. No obstante, la pig-
mentacion en la enfermedad de Addison es mis intensa
en las flexuras, zonas de presion y friccion, palmas de
las manos y plantas de los pies y en areas de exposicion
solar y suele acompanarse de debilidad, anorexia, hipo-
tension, pérdida de vello, etc. Otros procesos menos fre-
cuentes que pueden incluirse en el diagnostico diferen-
cial, debido a que entre sus caracteristicas clinicas destaca
la presencia de pigmentacion acral, son la denominada
acropigmentacion reticulada de Kitamura!>!3 que se di-
ferencia de la acromelanosis por el aspecto reticulado y
atrofico de las maculas hiperpigmentadas dando un as-
pecto similar a las efélides, asi como por la presencia de
pits palmoplantares y por su comienzo en el dorso de las
manos pero con invariable progresion de la enfermedad.
La denominada acropigmentacion de Dohi o discromato-
sis simétrica hereditarial4, ademas de las caracteristicas de
la enfermedad de Kitamura, asocia maculas hipopigmen-
tadas. Pues bien, ambas enfermedades son propias de ja-
poneses y presentan un caracter hereditario siguiendo
un patréon autosémico dominante.

Por lo tanto, aunque no ha sido posible confirmar his-
tologicamente el cuadro, el diagnostico de esta entidad es
bédsicamente clinico y no seria necesario realizar una
biopsia cutinea para diferenciarlo del grupo de casos
designados como acropigmentacion, pues en estos ulti-
mos es imprescindible que la afectacion se limite exclu-
sivamente a los dedos de las manos y los pies y la pa-
ciente que se presenta en este articulo muestra afectacion
de la zona periumbilical y de mucosa, lo cual ya de por si
descarta este diagnostico. Ademas, la evolucion banal
mostrada por las lesiones y la corta edad de los pacien-
tes en el momento de presentacion de las lesiones, acon-
sejan llevar a cabo una actitud expectante (dado lo cruen-
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to que supone la realizacion de una biopsia periungueal
en dedos de tamano tan reducido) y basar el diagnosti-
co en los criterios clinicos que, por otro lado y tal y como
se ha comentado, son suficientes para establecer el diag-
nostico diferencial con los procesos antes mencionados.

En relacion al tratamiento de esta enfermedad, se ha in-
tentado la aplicacion tépica de hidroquinona al 4% en
acido retinoico al 0,05% con nula respuesta al mismo3,
por lo que hasta el momento la observacion y absten-
cion terapéutica parecen las conductas mas adecuadas.

Como conclusion, se presenta un nuevo caso de acro-
melanosis, una enfermedad rara, pero que es importante
conocer ya que puede progresar originando grandes zo-
nas hiperpigmentadas. Su diagnéstico clinico la hace fa-
cilmente identificable, lo que permite informar a los pa-
dres con el fin de tranquilizarlos, asi como conocer la
necesidad de realizar un seguimiento estrecho del pa-
ciente. Ademas, este caso es el primero que asocia mela-
nosis de mucosa genital.
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