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PUNTOS CLAVE

* las alteraciones de la pigmentacion, tanto por hiper-
como por hipopigmentacion, pueden constituir un fené-
meno aislado o bien asociarse a diferentes enfermedades.

* las preguntas fundamentales ante un trastorno por hi-
perpigmentacion son el caracter circunscrito o generali-
zado y la aparicién congénita o adquirida.

® Las manchas café con leche pueden ser un signo de neu-
rofibromatosis tipo 1. Es criterio de NF1 tener mas de 6
manchas de mas de 0,5 cm en ninos o de 1,5 cm en adul-
tos.

* las lentiginosis suelen deberse a trastornos genéticos,
como el sindrome LEOPARD o el de Peutz-Jeghers. Estas
entidades asocian alteraciones en otros érganos.

* Cuando la melanina se localiza en dermis, se observa de
color azulado. Esto puede observarse en melanocitosis
dérmicas como la mancha mongolica o los nevus de Ota
e Ito.

e Dentro de las causas adquiridas de hiperpigmentacion,
una de las mas frecuentes es la hiperpigmentacion po-
sinflamatoria, que ocurre sobre todo en fototipos altos.

* Anteuna hiperpigmentacion generalizada adquirida hay
que descartar una enfermedad sistémica (hepatopatia,
endocrinopatia, nefropatia, etc.).

® La presencia de hipopigmentacion circunscrita congéni-
ta obliga a diferenciar el mosaicismo pigmentado aisla-
do de cuadros genéticos como esclerosis tuberosa o pie-
baldismo.

e Elvitiligoes untrastornoautoinmune que produce man-
chas acrémicas. Es importante descartar tiroidopatia y

conocer que puede responder a tratamiento tépico o fo-
toterapia.

* lapitiriasis alba y la pitiriasis versicolor son causas muy
frecuentes de hipocromia en la poblacién escolar y ado-
lescente, respectivamente.

INTRODUCCION

La pigmentacion cutanea es la principal defensa del cuerpo
frente a la radiacion ultravioleta™. El principal pigmento de la
piel es la melanina, producida por los melanocitos. El color de la
piel también es una caracteristica con implicaciones psicologi-
cas, sociales y culturales, por lo que los cambios en la coloracién
cutanea en la edad pediatrica son una fuente de preocupacion
para las familias.

En este trabajo se revisan las alteraciones de la pigmenta-
cidén cutanea con aumento de melanina (hiperpigmentacion) o
con disminucién de melanina (hipopigmentacion). Estos cam-
bios pueden ser congénitos o adquiridos, focales, segmentarios
o generalizados. En la mayoria de los casos, la historia y la ex-
ploracién fisica seran suficientes para el diagndstico. Se exclu-
yen de esta revision las proliferaciones melanociticas (nevus
melanociticos y melanoma) y los cambios en la coloracion de la
piel debidos a otros pigmentos.

HIPERPIGMENTACION

En esta seccion se revisaran las hiperpigmentaciones debi-
das al aumento de melanina en la piel. Estas pueden deberse a
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un aumento en la actividad o en el nimero de los melanocitos.
Ante un paciente con hiperpigmentacion, el primer paso para
el correcto diagnéstico diferencial sera conocer si se trata de
una hiperpigmentacion circunscrita (delimitada a una o varias
areas cutaneas) o generalizada (difusa). No se debe olvidar el
examen de las mucosas.

Hiperpigmentacion circunscrita

Una vez que se clasifica la hiperpigmentacion como circuns-
crita (con lesion Unica o lesiones multiples), el siguiente paso es
conocer la edad de aparicion de la clinica. Las lesiones hiperpig-
mentadas pueden haber debutado de manera congénita o en
los primeros meses de vida. De lo contrario, la clasificaremos
como una hiperpigmentacion adquirida.

Hiperpigmentacion circunscrita congénita o de inicio

temprano

En este apartado diferenciaremos entidades en las que Ia
melanina se localiza en la epidermis de otras en las que la me-
lanina se localiza en la dermis. No hace falta realizar una biop-
sia para conocerlo. La melanina en epidermis aporta una hiper-
pigmentacion marron, mientras que la melanina en dermis
produce una coloracion azulada.

Hiperpigmentacion circunscrita congénita o de inicio

temprano de localizacion epidérmica

En este grupo, al encontrarse la melanina en la superficie
cutanea, la hiperpigmentacion tiene un color marron.

Manchas café con leche

Las manchas café con leche son maculas hiperpigmentadas
de color marrén claro uniforme y limites bien definidos (Figura
1). Presentan un tamarfio variable y tipicamente tienen un con-
torno ovalado. Normalmente aparecen de forma congénita o
en los primeros meses de vida, aunque su nimero puede seguir
incrementandose en las primeras décadas de la vida?.

Su presencia es un signo de alarma, ya que se asocian a va-
rios cuadros genéticos. La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es el
mas conocido de ellos, aunque también se ven en el sindrome
de McCune-Albright, el sindrome de Bloom o la ataxia-telan-
giectasia. No obstante, un porcentaje significativo de manchas
café con leche multiples son un hallazgo aislado sin asociacién
con patologia sistémica.

La neurofibromatosis tipo 1 es una enfermedad autosémica
dominante, que afecta a uno de cada 2500-3000 individuos®. Es
criterio clinico de neurofibromatosis tipo 1 encontrar 6 0 mas
manchas café con leche de mas de 5 mm en el nifio o de tama-
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Figura 1. Manchas café con leche en un caso confirmado de
neurofibromatosis tipo 1.

fo superior a 15 mm después de la pubertad. Hacen falta al
menos dos criterios clinicos para realizar el diagnostico clinico
de NF1. Hay que advertir que los criterios diagnosticos de Ia
NF1 son mucho mas sensibles y especificos para adultos que
para ninos.

Mosaicismo hiperpigmentado

Este nombre engloba hiperpigmentaciones debidas a mo-
saicismo genético, es decir, poblaciones celulares dentro de |a
piel con mutaciones genéticas que producen una mayor sinte-
sisde melanina (Figura 2). La mayoria son congénitas o se apre-
cian en la infancia temprana. Pueden ser maculas Unicas de
tamafio pequefio o mediano (nevus hipercrémicos) o lesiones
mas extensas que pueden seguir diferentes patrones (por
ejemplo, en lineas de Blaschko o en tablero de ajedrez). Es muy
caracteristica la distribucion unilateral y el limite neto en Ia li-
nea media. Crecen proporcionalmente con el nifio. Pueden au-
mentar su pigmentacion tras la exposicion solar. Aunque se
han asociado a trastornos neurolégicos y esqueléticos, en la
mayoria de los casos no hay anomalias asociadas.
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Figura 2. Mosaicismo hiperpigmentado.

Incontinencia pigmenti

Se trata de una enfermedad hereditaria ligada al cromoso-
ma X. Debido a ello, el 95% de los pacientes son muijeres. Clini-
camente se caracteriza por alteraciones cutaneas, oculares,
dentales, esqueléticas y del sistema nervioso central. Es carac-
teristico que las lesiones cutaneas, de distribucion lineal, evolu-
cionan en tres fases: una primera vesiculosa, seguida de otra
hiperpigmentada verruciforme y una ultima con atrofia y per-
sistencia de alteraciones pigmentarias.

Lentiginosis

Bajo el término lentiginosis se agrupan un grupo de enfer-
medades caracterizadas por la presencia de lentigos (pequefias
maculas hiperpigmentadas milimétricas de color marrén oscu-
ro o negro). Estas lesiones pueden estar presentes al nacimien-
to o aparecer en la infancia temprana, aunque suelen aumen-
tar en nimero en las siguientes décadas. Se diferencian de las
efélides en que los lentigos no se oscurecen con la exposicion
solar. A continuacién, revisamos los dos sindromes de lentigi-
nosis mas frecuentes en la edad pediatrica:

e Sindrome LEOPARD: se trata de una lentiginosis que per-
tenece al grupo de las rasopatias (enfermedades genéti-
camente relacionadas con la neurofibromatosis)*. El
acréonimo LEOPARD se deriva de Lentiginosis, Electrocar-
diograma patoldgico, Ocular (hipertelorismo), Pulmonar
(estenosis pulmonar), Anomalias genitales, Retraso del
crecimiento, y Deafness (sordera). Aunque este acrénimo
es muy descriptivo de las manifestaciones clinicas, hoy
se prefiere denominar a este cuadro sindrome de Noo-
nan con lentigos. Las lesiones cutaneas (Figura 3) consis-
tenen lentigos multiples de predominio en cara y tronco,
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Figura 3. Sindrome LEOPARD.

con aumento progresivo de lesiones y manchas mas
grandes de color marrén oscuro denominadas manchas
café noir.

* Sindrome de Peutz-Jeghers: se trata de otra lentiginosis
de herencia autosomica dominante. Los lentigos se res-
tringen a las areas periorificiales (Figura 4). Presentan
poliposis gastrointestinal y estd aumentado el riesgo de
tumores malignos.

Mastocitosis
Las mastocitosis® pueden manifestarse como maculas hi-
perpigmentadas multiples de inicio en los primeros meses de

Figura 4. Sindrome de Peutz-Jeghers.
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Figura 5. Mastocitosis. Lesiones hiperpigmentadas que se enrojecen tras el
roce (signo de Darier).

Figura 6. Mancha monggélica ectdpica o aberrante.

vida. A diferencia de las maculas café con leche, las lesiones de
mastocitosis tienen una tonalidad anaranjada o amarillenta y
unos limites peor definidos (Figura 5). El tamario oscila general-

mente entre los 5y los 15 mm. Es caracteristica la aparicion de  jacec o pocos afios. Es muy excepcional la asociacion con ano-
eritema tras la friccion (signo de Darier). Tras el diagndstico de 141125 vasculares (facomatosis pigmentovascular)” o con sin-

una mastocitosis en la edad pediatrica, la prueba complemen- 4,0 mes como mucopolisacaridosis 0 gangliosidosis®.
taria mas importante es la determinacion de la triptasa sérica.

Nevus de Ota y nevus de Ito
Hiperpigmentacion circunscrita congénita o de inicio El nevus de Ota es un tipo de melanocitosis dérmica craneal
temprano de localizacion dérmica que ocurre mas frecuentemente en las razas negra y asigtica®.
El'término melanocitosis dérmica se refiere a la persistencia g 759 de |os pacientes son mujeres. Mas del 50% de las lesio-
de melanocitos en la dermis despues del nacimiento, por de- 65 aparecen al nacimiento, pero pueden desarrollarse incluso

tencion anormal de la migracion entre la cresta neuraly laepi- o, |5 pubertad. Se afecta la piel de la rama oftalmica o maxilar

dermis. La melanina presente en la dermis produce una colora- - ge| neryio trigémino. Aumenta de extension e intensidad con la

cion azuly no marron por un fenémeno optico. Dentrode este o3 £s comin la presencia concomitante de pigmentacién de

grupo se distinguen la mancha mongolica, el nevusde Otay el ,cosas (auditiva, nasal y oral). Hasta dos tercios presentan

nevus de Ito. depdsito de melanina en el ojo, mas frecuentemente en la es-

clerética®®. Un 10% de los pacientes con afectacion ocular pue-
Mancha mongélica den sufrir glaucoma secundario.
La mancha mongblica es una macula hiperpigmentada de El nevus de Ito es similar, pero localizado en la region supra-

color azul verdoso o azul pizarra, de bordes mal definidos, pre-  ¢|ayicular, deltoidea o escapular. Su color puede variar de azul

sente al nacimiento, con predileccion por ciertos grupos racia- <o 3 marrén azulado.

6 Lot N

les®. Esta presente en el 96% de los nifios de raza negra, en el El diagnostico diferencial de ambas entidades con la man-
o . o, Lot H _ L. . 2

46% de los hispanos y en el 10% de los caucasicos. La localiza- 5 mongdlica lo da el tiempo. La mancha mongélica desapa-

s . 0, , . A
cion mas frecuente es la sacra (75%) y cuando se encuentraen  recors mientras que los nevus de Ota e Ito seran permanentes.
otralocalizacion se emplea el término mancha mongolica ecto-

pica o aberrante (Figura 6). La inmensa mayoria desaparecen en
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Hiperpigmentacion circunscrita adquirida

Efélides o pecas

Son lesiones extremadamente comunes en la poblacion de
piel claray cabello rubio o pelirrojo. Consisten en maculas mili-
métricas, de color marron rojizo, localizadas en la cara, los hom-
bros y la espalda. Parecen heredarse de forma autosémica do-
minante. No estan presentes al nacimiento, pero aparecen
pronto, entre los 2 y 4 afos, sobre todo en la piel fotoexpuesta.
Se oscurecen en verano y tienen a aclararse en invierno.

Nevus de Becker

Es una lesion hamartomatosa adquirida que aparece en la
adolescencia (Figura 7)*-. Es mas frecuente en varones que en
mujeres. Las localizaciones mas usuales son el térax y los bra-
zos. En su evolucion se distinguen un estadio maculoso, muy
similar a una mancha café con leche, pero con bordes festonea-
dos y peor definidos, una fase en la que se genera hipertricosis
permanente y finalmente, una posible hipertrofia de los mus-
culos erectores del vello. Puede asociarse a anomalias mesen-
quimales, entre las que destacan la hipoplasia mamaria o pec-
toral ipsilateral y los defectos vertebrales. En este ultimo caso
se utiliza el término de sindrome del nevus de Becker.

Hiperpigmentacion postinflamatoria

Mdltiples dermatosis inflamatorias pueden evolucionar a
hiperpigmentacion posinflamatoria en el proceso de cura-
cion'?13, Esto es especialmente frecuente en los pacientes con
fototipo alto (Figura 8). En la Tabla 1 se revisa el diagndstico
diferencial de la hiperpigmentacion posinflamatoria y se pro-
porcionan algunas claves clinicas.

Figura 7. Nevus de Becker.

8

Figura 8. Hiperpigmentacion posinflamatoria tras liquen plano.

Otras causas de hiperpigmentacion circunscrita adquirida

Existen otras entidades que pueden producir hiperpigmen-
tacion circunscrita adquirida. Algunas, como el melasma, mas
tipicas del adulto, se veran solo a partir de la adolescencia. Sus
caracteristicas principales se resumen en la Tabla 2.

Hiperpigmentacion generalizada

Es mucho mas frecuente que la hiperpigmentacion genera-
lizada se presente de forma adquirida que congénita. La etiolo-
gia puede ser genética, metabolica, nutricional, endocrinolégi-
ca, hepatica, renal, neoplasica, infecciosa, inflamatoria o
farmacoldgica™. En la Tabla 3 se detallan las principales enfer-
medades sistémicas asociadas a hiperpigmentacion generali-
zada.

HIPOPIGMENTACION

La hipopigmentacion cutdnea puede deberse a la disminu-
cion de melanina o de hemoglobina. La disminucién de melani-
na de denomina hipomelanosis. Es fundamental diferenciar si
nos encontramos ante una ausencia total de melanina (acro-
mia) o una disminucion (hipocromia).

Aligual que en los trastornos por hiperpigmentacion, dividi-
remos la hipopigmentacion en hipopigmentacion circunscrita
e hipopigmentacién difusa®®.

Hipopigmentacion circunscrita
La hipopigmentacion circunscrita o localizada puede cursar
con lesiones Unicas o multiples. Tras confirmar que el paciente
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Tabla 1. Diagnéstico diferencial de la hiperpigmentacion posinflamatoria.

Enfermedad inflamatoria

Claves clinicas

Frecuentes

Acné

Cabezay cuello, parte alta del tronco
Lesiones perifoliculares <1.cm

Dermatitis atopica

Diatesis atdpica, localizaciones caracteristicas, excoriaciones, xerosis, hiperlinealidad palmar

Liquen simple cronico

Cuello, tobillos, pliegues antecubitales y popliteos

Melanosis pustulosa neonatal
transitoria

Neonatos, maculas milimétricas, precedidas de fase pustulosa

Impétigo

Predominio facial, lesiones redondeadas

Picaduras de insecto

Areas expuestas, <1 cm, posible agrupacion lineal

Menos frecuentes

Dermatitis de contacto

Lesiones en el lugar de exposicion al contactante (por ejemplo, tatuajes de henna en la infancia)

Pitiriasis rosada

Tronco, lesiones ovaladas siguiendo lineas diagonales “en drbol de Navidad”

Psoriasis

Afectacion de cuero cabelludo y ufias, codos y rodillas. Fase previa eritematodescamativa

Erupcion polimorfa luminica

Cara, miembros superiores y escote; estacional

Lupus eritematoso discoide

Cara y concha auricular, tapones foliculares, lesiones orales, lesiones cicatriciales con hipopigmentacion y halo de
hiperpigmentacién

Liquen plano

Mufecas, zona lumbosacra, posible afectacion de ufias o mucosas

Dermatosis cenicienta

Cara, cuello, miembros superiores, tronco; lesiones redondeadas y ovaladas

Exantema fijo medicamentoso

Circular, frecuentemente perioral o genital

Toxicodermia

Lesiones generalizadas, precedidas de fase maculo-papulosa o retiformes

Exantema virico

Lesiones generalizadas, monomorfas, de pequefio tamafio

Morfea

Tronco o extremidades, tamano grande; existe variante segmentaria

Atrofodermia de Pasini y Pierini

Placas confluentes de gran tamafio en espalda

consulta por una hipopigmentacion circunscrita, nuestra pri-
mera pregunta debe ser la edad de inicio (congénita o en los
primeros meses de vida frente a adquirida) y el tiempo de evo-
lucion.

Hipopigmentacion circunscrita congénita o de inicio

temprano

Mosaicismo hipopigmentado

Este término incluye un grupo de entidades debidas a mo-
saicismo genético somatico que se manifiestan como hipo-
pigmentacion circunscrita congénita o de aparicion en los
primeros afos de vida'®. Cuando las mutaciones ocurren en
un periodo embrionario precoz, el drea afectada es mas ex-
tensa. Al contrario, cuando las mutaciones son tardias, se pro-
ducen lesiones Unicas ovaladas de pequefio tamafo (normal-
mente unos pocos centimetros). Estas lesiones Unicas se
denominan nevus depigmentosus o nevus acromico (Figura 9).
Estos son frecuentes y estan presentes en el 0,4-0,7% de los
recién nacidos.

Las areas de mosaicismo hipopigmentado pueden tener
también un patron lineal (siguiendo las lineas de Blaschko) o
seguir otro patron de mosaicismo cutdneo como el de cuadran-
te, bandera o tablero de ajedrez. Estan descritas anomalias
neurologicas, 6seas y oculares asociadas al mosaicismo hipo-
pigmentado, sobre todo cuando este es extenso. El antiguo tér-
mino hipomelanosis de Ito, que englobaba algunas de estas
anomalias, debe desecharse.

Esclerosis tuberosa

La esclerosis tuberosa es una enfermedad genética de he-
rencia autosdmica dominante que puede debutar con la pre-
sencia de maculas hipopigmentadas’. Suincidencia es de 1 de
cada 6-10 000 nacimientos. Se caracteriza por la sustitucion del
parénquima normal por tejido hamartomatoso en varios érga-
nos: piel, sistema nervioso central, ojos, rifion, corazon y pul-
mon.

Aunque las lesiones cutaneas mas caracteristicas son los
angiofibromas faciales, las maculas hipocromicas lanceoladas
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Tabla 2. Causas menos frecuentes de hiperpigmentacion circunscrita adquirida.

Enfermedad

Epidemiologia

Caracteristicas clinicas

Tratamiento

Dermatosis cenicienta

Mayores de 5 afios
Origen hispano

Maculas simétricas azul-gris o
marron-gris, <1.cm
Tronco > cara > brazos

Poco eficaz. Ocasional resolucion
espontanea

Pigmentacion macular eruptiva
idiopatica

Nifios y adolescentes

Maculas y papulas de 0,5-2,5 cm
Cara, cuello, tronco, dreas proximales
de miembros

Resolucion espontanea

Papilomatosis confluente y
reticulada de Gougerot-Carteaud

Adolescentes

Papulas planas confluentes con
reticulacion
Cuello, térax, region interescapular

Minociclina
Azitromicina

Dermatosis terra firma-forme

Escolares y adolescentes

Lesiones de aspecto sucio, marron
claro, de bordes asimétricos
Cuello, torax, miembros

Se eliminan frotando con alcohol

Melasma

Mujeres adolescentes
Climas soleados

Origen hispano o asiatico
Embarazo y anticonceptivos

Méculas marron oscuro, moteadas,
confluentes.
Region malar, frontal, labio superior

Hidroguinona

Retinoides topicos

Peelings

Fotoproteccion solar estricta

Dermatitis de contacto pigmentada

Contacto con hidrocarburos, tintes,
blanqueadores

Maculas pigmentadas marrén
oscuroen caray cuello

Mayor afectacion de laterales de
mejillas que en melasma

Eliminacion del agente causal

(en hoja de fresno) son la primera manifestacion cutanea (Figu-
ra 10). Su presencia es Util para el diagndstico en neonatos. Pue-
de ser necesario el uso de la luz de Wood para encontrarlas,
sobre todo en pacientes de fototipo claro.

Piebaldismo

Se trata de otro trastorno genético autosomico dominante
por ausencia congénita de melanocitos*®. Las lesiones aparecen
desde el nacimiento. La imagen tipica es una macula acrémica
frontal en contigtiidad con un mechon de pelo blanco. También

Tabla 3. Principales enfermedades sistémicas asociadas a hiperpigmentacion generalizada.

cloroquina, zidovudina, hidroxiurea

Etiologia Enfermedad Caracteristicas
Genética Hiperpigmentacion familiar progresiva Méculas de hiperpigmentacién irregular que confluyen con el paso del tiempo
“Bebé carbon”. Melanosis universal adquirida Pigmentacion intensa y generalizada que se inicia a los 3-5 meses y se completa
alos 3-4 afos
Metabolica Adrenoleucodistrofia Hiperpigmentacion maculosa uniforme acompanada de degeneracion cerebral
y adrenal
Sindrome del bebé bronceado Neonatos con coloracion gris-marronacea como complicacion de disfuncion
hepatica y fototerapia
Farmacos Minociclina, fenotiazinas, hidrocloroquina, Mecanismos patogénicos variados. Pueden presentar distribucion especifica.

Pueden afectarse las mucosas

Endocrinopatias Enfermedad de Addison Mayor pigmentacion en areas fotoexpuestas y pliegues. Afectacion de palmas
y mucosas
Acromegalia La hiperpigmentacion se acompafa de cambios en los anejos cutaneos

Hepatopatias Hemocromatosis

Hiperpigmentacion de tonalidad bronce. Posible pigmentacién de mucosas. El
debut en la adolescencia es raro pero posible

Cirrosis Hiperpigmentacion difusa marrén apagado. Posible hiperpigmentacion
posinflamatoria de lesiones de rascado si hay prurito asociado
Colagenopatias Morfea Hiperpigmentacion asociada a esclerosis cutanea adquirida

Nefropatias Multiples entidades con insuficiencia renal

terminal o hemodialisis

Hiperpigmentacion asociada a lesiones posinflamatorias por rascado
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Figura 9. Nevus acromico.

aparecen maculas hipopigmentadas con islotes hiperpigmen-
tados en el tronco y las extremidades y despigmentacion de
cejas y pestanas.

Sindrome de Waardenburg

Se trata de un trastorno autosémico dominante en el que
existe una facies atipica, con puente nasal ancho, distopia can-
torum, hipoplasia de alas nasales, mandibula prominente y

heterocromia de iris. Se acompana de sordera neurosensorial, ar-
tropatiay alteraciones intestinales. En la piel se observan maculas
hipopigmentadas acompanadas de cabellos de color blanco®.

Hipopigmentacion circunscrita adquirida

En el caso de una hipopigmentacion circunscrita adquirida,
el primer paso sera determinar si estamos ante acromia (au-
sencia total de melanina en las lesiones) o hipocromia (dismi-
nucién parcial de melanina en las lesiones). En el caso de en-
contrarse verdadera acromia, el vitiligo debe ser la primera
posibilidad diagndstica que nos planteemos.

Hipopigmentacion circunscrita adquirida con acromia

Vitiligo

Epidemiologia y patogenia. El vitiligo es una enfermedad
autoinmune que afecta al 1-2% de la poblacion®. En un 50% de
los pacientes se inicia antes de los 20 afos y en un 25% antes
de los 10 anos. El 15-20% tienen antecedentes familiares de
vitiligo. En la edad pediatrica es ligeramente mas frecuente en
el sexo femenino (60:40).

Se debe una destruccion focal de melanocitos mediada por
linfocitos. Los traumatismos y el roce favorecen el desarrollo de
lesiones (fendmeno de Koebner). Es frecuente que el vitiligo se
asocie con otras enfermedades autoinmunes?2.

Manifestaciones clinicas. Se observan maculas acromicas
rodeadas de piel normal, de contorno irregular (Figura 11). Es
frecuente que Ias lesiones sean simétricas, salvo en la variante

Figura 10. Maculas en hoja de fresno en la esclerosis tuberosa.

Figura 11. Vitiligo.
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denominada vitiligo segmentario. Es muy poco frecuente, pero
posible observar signos inflamatorios en la periferia de la le-
sion. Algunas zonas tienen mayor predisposicion a desarrollar
lesiones, como por ejemplo las areas periorificiales (boca, par-
pados), las mufiecas, axilas, periné, cintura, rodillas, manos y
pies. El vitiligo segmentario, que es mas frecuente en la infan-
cia, se caracteriza por su distribucion unilateral y su progresion
mas rapida.

Diagndstico. El diagnostico es clinico. Es muy raro tener que
recurrir a la biopsia cutanea. Durante el proceso diagnostico es
importante descartar la presencia de otras comorbilidades au-
toinmunes, la mas frecuente de las cuales es |a tiroidopatia
autoinmune.

Tratamiento. El tratamiento del vitiligo es poco satisfactorio
e imprevisible?. En el caso de lesiones localizadas, se inicia tra-
tamiento con inhibidores de la calcineurina tépicos, como ta-
crolimus o pimecrolimus. Los corticoides topicos también se
utilizan, pero no se pueden mantener durante periodos prolon-
gados. Las lesiones faciales responden mejor a los tratamientos
topicos mientras que las de vitiligo segmentario responden
peor.

En las formas extensas se emplea fototerapia con ultraviole-
ta B (UVB) de banda estrecha. En caso de no conseguirse la re-
pigmentacion deseada, se recurre al camuflaje con maquillaje
terapéutico, cremas autobronceadoras, micropigmentacion,
etc. Las lesiones persistentes en dreas fotoexpuestas precisan
de un nivel maximo de fotoproteccion.

Hipopigmentacion circunscrita adquirida con hipocromia

Detallamos a continuacion los dos cuadros mas frecuentes
en las consultas de Pediatria y Atencion Primaria. El resto de las
entidades se resumen en la Tabla 4. Muchas de las entidades
resefiadas en dicha tabla se engloban dentro del concepto de
hipopigmentacién posinflamatoria®.

Pitiriasis alba

Es una de las manifestaciones clinicas de la dermatitis ato-
pica®. Clinicamente, se observan lesiones ovaladas, de bordes
mal definidos, con descamacion fina en superficie (Figura 12).
Pueden precederse de eritema. Son mas patentes en las pieles
oscuras. Las localizaciones mas frecuentes son la cara y la su-
perficie externa de los brazos. Para su tratamiento se emplean
emolientes e inhibidores de la calcineurina. La proteccion solar
evita el realce de las lesiones sobre Ia piel sana circundante
cuando esta se broncea. No se deben utilizar corticoides topi-
cos en su manejo, por el largo tiempo que requieren para su
curacion completa.
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Tabla 4. Causas de hipocromia circunscrita adquirida.

Etiopatogenia Enfermedades

Postinflamatoria Dermatitis atopica
Psoriasis

Pitiriasis liquenoide
Picaduras
Quemaduras

Traumatismos

Inflamatoria Liquen estriado
Liquen escleroso
Morfea

Lupus eritematoso
Lupus neonatal
Sarcoidosis

Pitiriasis alba

Neoplasica Micosis fungoide hipopigmentada

Nutricional Kwashiorkor

Pitiriasis versicolor
Lepra
Treponematosis
Oncocerquiasis
Pos kala-azar

Infecciosa

Pitiriasis versicolor

Es un cuadro infeccioso tipico de adolescentes y adultos j¢-
venes, debido al sobrecrecimiento de Malassezia furfur, una
levadura normalmente presente en la microbiota cutanea en
las areas seborreicas. Aparece con mayor frecuencia en adoles-
centes y adultos jovenes.

Clinicamente, se observan maculas hipopigmentadas bien
definidas, escamosas, confluentes, a veces rosadas o marrones
(Figura 13). Las localizaciones mas frecuentes son la parte su-
perior del tronco, el cuello y la proximal de los miembros supe-
riores. Las lesiones son mas llamativas en los meses de verano.

Ademas de la inspeccion, es Util explorar el signo de la ufia-
da, mediante el cual obtenemos una escama muy fina (furfura-

Figura 12. Pitiriasis alba.
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Figura 13. Pitiriasis versicolor.

cea) al raspar suavemente sobre una lesién con un depresor de
madera. En caso de duda, se pueden examinar las escamas al
microscopio tras una tincion rapida con KOH, que proporciona-
ra una imagen diagnéstica con hifas y formas levaduriformes.
Segun la extension y duracidn, se elegira tratamiento antifin-
gico topico u oral*.

Hipopigmentacion generalizada

Albinismo oculocutaneo

El albinismo oculocutaneo (AOC) es un trastorno autosomi-
co recesivo caracterizado por la hipopigmentacion generaliza-
da de la piel, el pelo y los o0jos?’. Se asocia a alteraciones ocula-
res como disminucion de la agudeza visual, nistagmo,
estrabismo y fotofobia. Los 0jos son grises o azulados con refle-
jorojoalaluz. La piel puede variar desde completamente acro-
mica (Figura 14) a levemente pigmentada de forma difusa o
acrémica con moteado de pigmentacion.

Se clasifica en siete tipos segln el fenotipo y los genes im-
plicados (OCA1-7). Todos los genes participan en la via de la
sintesis de la melanina. La variante mas frecuente en la raza
caucasica es el AOC1, por mutacion en el gen de la tirosinasa.
Sino se realiza una fotoproteccion estricta, los pacientes desa-
rrollan fotoenvejecimiento precoz, queratosis actinicas y can-
cer cutaneo.
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Figura 14. Dafio solar en albinismo.

Fenilcetonuria

Se trata de un defecto autosomico recesivo cuya deteccion
precoz estd incluida en la prueba del taldn. Existe un defecto de
pigmentacion por inhibicion de la enzima tirosinasa debidoala
acumulacion de fenilalanina. Los pacientes se caracterizan por
pelo rubio, ojos azules y piel de color claro. La afectacién del
sistema nervioso central se manifiesta por retraso mental.
También pueden presentar lesiones eccematosas similares a
dermatitis atépica y lesiones esclerodermiformes. El tratamien-
to es la dieta baja en fenilalanina.
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