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PALABRAS CLAVE Las melanocitosis dérmicas son lesiones congénitas y adquiridas caracterizadas por
Transformacion la presencia de células dendriticas que derivan de los melanocitos, que migran de la cresta
maligna; neural hacia la epidermis.

Nevus de Ito El nevus de Ito se caracteriza por presentarse en el territorio de inervacién del nervio acro-

mioclavicular. La transformacion maligna de las melanocitosis dérmicas es extremadamente
rara, habiéndose descrito casos aislados de malignizacion y Unicamente dos casos de transfor-
macion maligna del nevus de Ito. Presentamos un caso excepcional que representaria el tercero
descrito en la literatura.

Se trata de un varén de 24 aios que presento un nddulo subcutaneo en la region anterolateral
del torax de 8 meses de evolucion, localizado bajo una macula pigmentada de color azul grisaceo
muy tenue y de bordes mal delimitados. La biopsia del nédulo subcutaneo revelo la presencia de
un melanoma maligno, mientras que las biopsias de la lesion cutanea adyacente mostraron en la
dermis reticular una proliferacion difusa de escasos melanocitos dendriticos en un estroma cola-
genizado. Descartadas otras posibilidades se realiz6 el diagnostico de transformacion maligna
de nevus de Ito.
© 2010 Elsevier Espana, S.L. y AEDV. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS
Malignant . . . . .
L Dermal melanocytosis refers to congenital or acquired lesions characterized by the
transformation; . . .
s @ e presence of dendritic cells derived from melanocytes that migrate from the neural crest to the

epidermis. The nevus of Ito develops in the territory supplied by the acromioclavicular nerve.
Malignant transformation in dermal melanocytosis is extremely rare, with only isolated case
reports; only 2 cases of malignant transformation of a nevus of Ito have been reported. We
report a very rare case that is the third to be described in the literature. The patient was a 24-
year-old man who presented with a subcutaneous nodule that had developed in the anterolateral
region of the thorax over the previous 8 months. The nodule was located beneath a faint blue-
gray macule with poorly defined borders. Biopsy of the nodule revealed malignant melanoma;
biopsies of the adjacent skin lesion showed a diffuse proliferation of scattered melanocytes

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: amartmar@cfnavarra.es (A. Martinez-Pefuela).

0001-7310/$ - see front matter © 2010 Elsevier Espaiia, S.L. y AEDV. Todos los derechos reservados.
doi:10.1016/j.ad.2011.02.011


dx.doi.org/10.1016/j.ad.2011.02.011
mailto:amartmar@cfnavarra.es
dx.doi.org/10.1016/j.ad.2011.02.011

818 A. Martinez-Pefiuela et al
in a collagen stroma in the reticular dermis. A diagnosis of malignant transformation of a nevus
of Ito was made after other possibilities were ruled out.
© 2010 Elsevier Espana, S.L. and AEDV. All rights reserved.

Introduccion

La proliferacion de melanocitos dendriticos en la dermis da
lugar a lesiones congénitas y adquiridas caracterizadas por
la presencia de células dendriticas que migran de la cresta
neural hacia la epidermis. Se clasifican en melanocitosis dér-
micas (mancha mongolica, nevus de Ota e Ito) y en nevus
azules. La transformacion maligna de las melanocitosis dér-
micas es extremadamente rara, habiéndose descrito muy
pocos casos en la literatura.

Caso clinico

Paciente vardn de 24 afios con antecedentes de cirugia de
protesis de cadera por malformacion congénita que con-
sultd por la presencia de un nédulo subcutaneo de unos 2cm
en la region anterolateral del torax de 8 meses de evolu-
cion, clinicamente compatible con un lipoma. Se procedid
a la exéresis de la misma por parte del Servicio de Ciru-
gia Toracica, obteniéndose varios fragmentos irregulares y
marronaceos de 2 cm de diametro maximo y de consistencia
firme.

El estudio histologico demostrd una tumoracion densa-
mente celular de crecimiento difuso, constituida por células
de mediano-gran tamano en parte ovoides (fig. 1A), de cito-
plasma escaso, nucleo vesiculoso y nucleolo prominente,
mostrando pigmento melanico en su citoplasma. En otras
areas se observaron células fusiformes (fig. 1B) de bordes
citoplasmaticos imprecisos, nucleos ovalados con marcada
anisocariosis, nucleolo de gran tamano y abundante mela-

Figura 2 La lesion muestra un elevado indice de prolifera-
cion celular con el Ki-67 (MIB-1). Las células muestran marcada
inmunorreactividad frente a Melan-A.

nina en su citoplasma. Destacd la presencia de gran cantidad
de mitosis, muchas de ellas atipicas, y de un estroma escaso,
fibroso y denso, con presencia de vasos de pequeno calibre,
algunos dilatados y congestivos. Estos hallazgos fueron
sugestivos de melanoma maligno, diagnostico, que se
confirmé con la intensa inmunorreactividad de las células
tumorales frente a S-100, HMB-45, Melan-A y un elevado
indice de proliferacion celular con el Ki67(MIB1) (fig. 2).
Una vez confirmado el diagnostico se procedio a la reali-
zacion de una exploracion cutanea exhaustiva, que revelo la

Figura 1

Histoldgicamente el tumor se corresponde con melanocitos epiteliodes (A) y fusiformes (B) atipicos densamente pig-

mentados con un crecimiento en parte difuso y en parte nodular (HE- x4).
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Figura3  A. Enla exploracion fisica se apreciaba en la zona de
la herida quirdrgica una placa de 10 cm, compuesta por macu-
las de pocos milimetros, coloracion azul-grisacea en el area
pectoral derecha. B. En el estudio dermatoscopico las macu-
las consistian en areas redondeadas, azuladas homogéneas. No
se observaban globulos, reticulo pigmentado ni proyecciones.

presencia de una macula de 10cm de didametro compuesta
por maculas de pocos milimetros de coloracion azul-grisacea
muy tenue (fig. 3) localizada en la region anterior del torax,
coincidiendo con el area de la tumoracion subcutanea des-
crita. El estudio dermatoscopico de dicha lesion mostrd una
coloracion azul homogénea y no se observaron glébulos, reti-
culo pigmentado ni proyecciones (fig. 3B). Se realizaron dos
biopsias en sacabocados de dos lesiones puntiformes, una de
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Figura 4
un estroma con haces de colageno gruesos.
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Figura 5  Aspecto actual de la cicatriz en el térax tras las dos
intervenciones quirirgicas.

ellas proxima a la cicatriz de extirpacion del nddulo subcu-
taneo.

La histologia puso de manifiesto la presencia de melano-
citos dérmicos en todo el espesor de la dermis, con procesos
dendriticos y pigmento melanico en el citoplasma, sin atipias
ni mitosis, y distribuidos de forma difusa y en escaso nimero
en un estroma en forma de bandas de colageno gruesas con
la epidermis conservada (fig. 4). Dada la morfologiay la loca-
lizacion de la lesion se realizo el diagndstico de nevus de Ito.
Interrogando al paciente éste recordaba la presencia de la
lesion desde su infancia.

Se procedio a la realizacion de un estudio de extension
(endoscopia digestiva alta y baja, TAC de toérax y PET) que
permitié descartar la presencia de metastasis, asi como de
cualquier lesion sugestiva de melanoma primario. Se valoro
la posibilidad de que se tratara de un melanoma primario
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La macula pigmentada grisacea se corresponde con una proliferacion de melanocitos dendriticos tipicos dispersos, en
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de la dermis, de una transformacion maligna de un nevus
azul o de una transformacion maligna del nevus de Ito.
La lesion melanica que rodeaba el melanoma era diferente
tanto clinica como histoldgicamente de un nevus azul, por
lo que es muy improbable que se tratara de una transfor-
macion maligna del mismo. Por otro lado, se descartd un
melanoma primario de la dermis debido a la asociacion con
una lesion melanica, en este caso la melanocitosis, esta-
bleciendo finalmente el diagnostico de melanoma maligno
sobre una melanocitosis; esto es, la transformacion maligna
de un nevus de lto.

Las melanocitosis son lesiones pigmentadas benignas, con-
génitas o adquiridas en la infancia, caracterizadas por la
presencia de células dendriticas que derivan de los melano-
citos que migran de la cresta neural hacia la epidermis. Hay
descritas diversas formas clinicas, aunque las mas frecuen-
tes son la mancha mongdlica, el nevus de Ota y el nevus de
Ito, que Unicamente se diferencian entre ellas por su loca-
lizacion. El nevus de Ota se distribuye entre la primera y la
segunda rama del nervio trigémino, y cuando se localiza a lo
largo del nervio acromioclavicular se le conoce como nevus
de Ito".

La transformacion maligna de las melanocitosis es muy
rara, aunque estan descritas en casos de nevus de Ota vy,
de forma mas habitual, en los nevus azules**. Sin embargo,
solamente se han descrito dos casos de malignizacion del
nevus de Ito>®. El diagnéstico Unicamente deberia realizarse
una vez descartadas otras posibilidades, como ocurrié en
nuestro caso, tales como una metastasis de un melanoma
primario de otro origen (piel, mucosas), bien de un mela-
noma dérmico primario, bien de una transformacion maligna
de un nevus azul.

Debido a los pocos casos descritos es dificil decidir el
tratamiento idoneo de estas lesiones, asi como conocer el
prondstico de las mismas, sobre todo debido a lo compli-
cado que resulta establecer el estadio, al igual que en los
melanomas primarios dérmicos en los que, debido a que no
hay afectacion epidérmica, medir el Breslow resulta con-
trovertido. En estos casos, segln las series descritas, unos
autores lo miden como en un melanoma convencional’, aun
a pesar de no haber afectacion en la superficie, y otros sim-
plemente no lo mencionan y utilizan como referencia el nivel
de Clark®.

Segln los dos casos previos similares descritos se consi-
dera que el tratamiento y pronostico es similar que el de un
melanoma convencional®.

En este caso el paciente se traté quirlrgicamente rese-
cando toda el area del nevus de Ito y el tumor subyacente,

para lo cual se precisaron dos cirugias toracicas, dado que
el tumor infiltraba extensamente el plano muscular. Ade-
mas, se procedio a la realizacion de una biopsia selectiva de
ganglio centinela axilar derecho, que resulté negativa. Por
lo tanto, se trata de un melanoma localmente avanzado,
pero sin metastasis ganglionares ni hematicas detectadas.
El paciente rechazo tratamiento adyuvante con interferon,
por lo que se decidi6 tomar una actitud expectante con
controles periodicos cada tres meses. Posteriormente ha
presentado dos recidivas locales en un periodo de un afo
y medio, con infiltracion por el tumor hasta la pleura parie-
tal y, consecuente, reseccion de dos costillas, esternon y
pleura (fig. 5).

Actualmente se encuentra libre de enfermedad y sigue
controles periodicos.

Hemos presentado el tercer caso descrito en la literatura
y, a pesar de que la malignizacion de las melanocitosis en
general, y de los nevus de Ito en particular, es realmente
excepcional, creemos conveniente un buen seguimiento y
vigilancia de estas lesiones.

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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