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La mancha mongélica (MM), también llamada melanocitosis dér-
mica congénita, suele aparecer en el nacimiento o durante las
primeras semanas de vida. Aumenta en los 2 primeros afios y
después desaparece de modo gradual. A los 10 afios la mayoria
de estas manchas han remitido; si la mancha se mantiene en la
edad adulta, se denomina MM persistente (3-4% de los orienta-
les). Su frecuencia, similar en ambos sexos, varia entre los dis-
tintos grupos raciales. El término «mancha mongélica» se debe
asu frecuencia elevada en las razas orientales, sobre todo en los
mongoles, en quienes aparece en el 90% de los recién nacidos.
Se observa en el 80% de los individuos de raza negra, en el 40%
de los latinos y en menos del 10% de los caucasianos y judios'.

La localizacion cldsica es la regién lumbosacra y las nalgas.
Se conoce como MM aberrante cuando se presenta en areas
atipicas, como la espalda, los hombros, el cuero cabelludo y las
extremidades (figuras 1y 2). Esta es mas probable que persista
en la edad adulta. La forma extensa o generalizada no es ex-
cepcional, ya que aparece en mas del 3% de los nifios asiati-
cos, indios americanos y negros3>.

Clinicamente, se presenta como una o varias mdaculas de
morfologfa angulada, redonda u ovalada. El tamafio varia entre
1y 20 cmy los bordes estan mal definidos (las mas grandes
estdn mejor delimitadas). Tienen una coloraciéon homogénea
azul grisacea (figura 1) que no se acentda en la exploracion con
lampara de Wood. En personas de piel oscura adopta un tono
verdoso (figura 2). La MM sobreimpuesta es una variante con
zonas mas oscuras en su seno®®.

El estudio histoldgico muestra melanocitos dendriticos fusifor-
mes dispersos entre los haces de coldgeno de los tercios inferio-
res de la dermis. Esta melanocitosis dérmica se debe a que no se
ha completado el proceso de migracion de los melanocitos desde
la cresta neural a la unién dermoepidérmica. Normalmente no
hay melanacitos dérmicos desde la semana 20 de gestacion. Las
diferencias raciales podrian indicar la existencia de factores ge-
néticos implicados en este proceso. La coloracién azulada de las
lesiones se debe al fenémeno de Tyndall: la pigmentacién dérmi-
ca se ve azul, por la menor reflectancia de la region con longitu-
des de onda mayores en comparacién con la zona que la rodea??.
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Figura 1. Neonato caucasiano, con miltiples maculas de tonalidad
gris azulada en la espalda y las nalgas

No se han descrito casos de malignizacion de las MM. Dado
que las maculas desaparecen con el paso de los afios, no sue-
len necesitar tratamiento. En las lesiones persistentes se pue-
de emplear maquillaje o laserterapia (con una mejor respuesta
en MM aberrantes de pacientes de menos de 20 afios)’.

La mayoria de las MM no tienen significacion patolégica. En
ocasiones la presencia de formas aberrantes, extensas 0 mul-
tiples puede facilitar el diagnéstico y posterior tratamiento
precoz de ciertas enfermedades®:

1. Facomatosis pigmentovascular. Consiste en la combinacién de
una malformacion vascular (casi siempre una mancha en vino de
Oporto) con un lesién hiperpigmentada cutanea congénita (nevo
epidérmico, nevo spilus o melanocitosis dérmica). Puede existir
un nevo anémico. Se han clasificado en cinco tipos, que a su vez
se han subdividido en a o b, en funcién de la ausencia o presen-
cia de manifestaciones extracuténeas (como los sindromes de
Sturge-Weber y de Klippel-Trenaunay). Aparece una MM en: a)
facomatosis pigmentovascular tipo Il (la més frecuente) asociada
a una malformacién capilar tipo mancha en vino de Oporto; b)
tipo IV combinada con una mancha en vino de Oporto y un nevo
spilus, y c) tipo V (facomatosis cesiomarmorata), que coexiste
con cutis marmorata telangiectasica congénita®.

2. Gangliosidosis GM1, tipo 1 o infantil. Enfermedad debida a
una deficiencia de la betagalactosidasa. En los primeros 6
meses de vida los pacientes presentan facies tosca, cuello
corto, hipertrofia gingival, macroglosia, hipotonfa, hipertri-
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Figura 2. Nifio de raza negra, con una macula extensa de color
azul verdoso en el costado derecho

cosis, retraso psicomotor y del desarrollo, convulsiones,
hepatosplenomegalia, deformacion de los cuerpos vertebra-
les, de la silla turca, anomalias de los huesos largos y de la
pelvis, y manchas rojo cereza en la mécula. Los nifios rara-
mente sobreviven mas de 3 afios®®.

3. Sindrome de Hurler. Mucopolisacaridosis tipo I, la mas fre-
cuente, producida por un déficit de alfa-L-iduronidasa. Com-
parte muchos rasgos con la gangliosidosis GM1 infantil.
Alrededor de los 6 meses se observa opacidad corneal, vis-
ceromegalia, disostosis mltiple y rasgos faciales anorma-
les. Provoca retraso mental, infecciones respiratorias y car-
diopatia mortal alrededor de los 10 afios de edad?®.

4. Sindrome de Hunter. Mucopolisacaridosis tipo Il, causada
por un déficit de la enzima iduronato-2-sulfatasa y con un
espectro de gravedad amplio. La forma grave cursa con sin-
tomas similares al sindrome de Hurler®.

5. Labio leporino. Muchos nifios japoneses con este defecto
presentan una MM en la hendidura.

Se han descrito casos aislados en pacientes con enfermedad de
Niemann-Pick, alfamanosidosis, sindrome de Sjogren-Larsson, he-
mangioma congénito, manchas café con leche (facomatosis pigmen-
topigmentaria), dedos supernumeraciones y melanosis leptomenin-
gea. Quizas algunas de estas asociaciones puedan ser casuales®S.

El diagnéstico de la MM es fécil de establecer cuando la
morfologia clinica y la localizacién son tipicas. En otras locali-
zaciones podria confundirse con las siguientes entidades:

e (Otras melanocitosis dérmicas, como el nevo azul (rara vez
congénito y de localizacién muy variada), el nevo de Ota (so-
bre todo en la regi6n periorbitaria, |a sien, el drea malary la
esclerdtica ipsolateral), el nevo de Ito (regiones supraclavi-
cular, escapular o deltoidea) y el hamartoma melanocitico
dérmico (nalgas, manos y piernas)®.

e (Otras neoplasias melanaciticas benignas, como la mancha café
con leche, la melanosis de Becker y el nevo melanocitico congé-
nito. El nevo melanacitico gigante, cuando afecta a la zona baja

de la espalday las nalgas, adopta un aspecto «en traje de bafio».
Difieren de la MM en el color y en los bordes bien definidos.
e Malformaciones vasculares, como las malformaciones glo-
movenosas o las manchas en vino de Oporto (se asocian a la
MM en la facomatosis pigmentovascular) o los «precurso-
res» de hemangiomas.
Contusiones o hematomas. Estos, si aparecen en lactantes de
menos de 9 meses de edad y se sitdan en regiones tipicamen-
te protegidas, como las nalgas o la espalda, representan los
signos fisicos de maltrato infantil mas frecuentes. Por tanto,
una MM no diagnosticada o el desconocimiento de la variante
aberrante, multiple o sobreimpuesta podrian generar una sos-
pecha errénea de maltrato. Cabe resaltar que el 40% de los
neonatos de etnia gitana presentan MM (poblacién con mayor
incidencia de sufrir malos tratos segin algunos estudios). Es
curioso que el 12,5% de las madres atribuyan dichas manchas
aun traumatismo durante el parto’. Por ello, es necesario ano-
tar en la historia neonatal la presencia y la localizacion de las
MM y proporcionar una correcta informacion a los padres'®.
e (Otras: argiria, ocronosis, eritema discromico persistente
(dermatosis cenicienta), hiperpigmentacién postinflamato-
ria, hipermelanosis nevoide lineal y espiral, atrofodermia
idiopéatica de Pasiniy Pierini, y erupcién fija medicamentosa.

En conclusion, la poblacién espafiola actual cuenta con mas gru-
pos raciales en que es frecuente la aparicion de MM. Es importan-
te conocer sus variantes (aberrante, persistente, multiple, extensa
o generalizada y sobreimpuesta), las enfermedades asociadas (fa-
comatosis pigmentovascular, labio leporino y metabolopatias)
y evitar su confusion con las lesiones de maltrato infantil. Il
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