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RESUMEN ABSTRACT

El Nevo de Ota, es una melanocitosis dérmica Nevus of Ota is a dermal melanocytosis that

gue se desarrolla por un defecto embrionario en develops due to an embryonic defect in the
la migracién de los melanocitos desde la cresta  migration of melanocytes from the neural crest

neural a la piel y mucosas. Presentamos una to the skin and mucous membranes. We report
paciente de 32 afios, con Nevo de Ota bilateral ~ a 32-year-old female patient with a bilateral
de presentacién infrecuente. nevus of Ota with a rare manifestation due to its

unusual distribution.

PALABRAS CLAVE KEY WORDS
Nevo de Ota, melanosis oculodérmica, Nevus of Ota, oculodermic melanosis,
congénita. congenital.
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INTRODUCCION:

El Nevo de Ota (NO) es un hamartoma provocado por los melanocitos que no han migrado de la
cresta neural a la epidermis durante la fase embrionaria, ingresan en las ramas oftalmicas y
maxilares del nervio trigémino desarrollando lesiones pigmentadas en esta drea de inervacion. !

El género femenino se ve mas afectado 5:1 que los varones. Se reporta mayor incidencia en la
poblacion japonesa del 0,2% al 1%.?

Este nevo puede ser congénito o adquirido durante la adolescencia.® Las lesiones se presentan en
forma de mdculas moteadas azul-marrdon que pueden asociarse a melanocitosis oculares

(75%)3 palpebral, escleras, ciliar, cigomatica, temporal, frontal y otras manifestaciones oculares, asi
como lesiones de la membrana timpénica, mucosa oral e intranasal y leptomeninges.* Su localizacién
generalmente es unilateral siendo la distribucion bilateral rara y poco frecuente en el 5 a 10% de los
casos reportados.??

El diagndstico se establece por los hallazgos clinicos y se confirma por la histopatologia donde se
encuentran melanocitos pigmentados, fusiformes y dendriticos entre la dermis superficial y media.*
> Las opciones terapéuticas son multiples, entre ellas el laser, topicas, cosméticas y quirlrgicas.

El objetivo de este trabajo es presentar una patologia de inusual presentacion, por su distribucion
bilateral.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 32 afios de edad, de nacionalidad boliviana, quién consulta por
presentar mdcula pigmentada, asintomatica en rostro, desde el nacimiento. Niega antecedentes
patoldgicos personales y familiares. Al examen fisico se observa macula, hiperpigmentada de bordes
difusos, color marrdn grisaceo. Localizada en dorso de la nariz, extendiéndose bilateralmente sobre
superficie malar, frente y piel periobitaria ademads de una coloracién azul de esclera de ojo izquierdo.
(Figuras 1,2,3) No se encontré afectacion de mucosa oral y nasal.
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Figura 1. Mdculas hiperpigmentadas en ambas regiones periorbitarias, malar y regién frontal.

Figura 2. Se observa pigmentacién en tabique nasal también.
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Figura 3. Afeccion de esclerdtica en el ojo izquierdo, respetando el derecho.
Examenes complementarios:
Laboratorios de rutina y perfil tiroideo. Se realiza toma biopsia de piel de la region frontal derecha.
Resultados
Laboratorio de rutina dentro de pardmetros normales. El estudio histopatoldgico informa

proliferacion de melanocitos poliédricos dendriticos y fusiformes en la dermis, compatible con Nevo
de Ota. (Figuras 4,5)

Figura 4. HE (40 x): Epidermis con moderada hiperqueratosis y ortoqueratosis.
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Figura 5. HE (40 x): La imagen muestra en dermis superficial y reticular la presencia de células
fusiformes con contenido meldnico entre las fibras coldgenas.

Se deriva a la paciente al Servicio de oftalmologia, para evaluacién. Se indican controles clinicos
dermatoldgicos anuales.

COMENTARIO

El Nevo de Ota “nevus fusculocoeruleus ophthalmomaxillaris” fue descrito por primera vez por el
dermatdlogo japonés M. T. Ota en 1939.3 En 1956, Fitzpatrick lo denominé “Sindrome de
melanocitosis oculodérmica” &’

Nevus de Ota, es mds comun en personas de origen asidtico y africano.®#19 Con mayor incidencia en
Japén, de 1 a 2 por 1000.2

Puede ser congénito, se manifiesta poco después del nacimiento (50% dentro del primer afio de
vida) o en la juventud temprana (40 a 50%)%!. Tiene mayor prevalencia en las mujeres 5:1
(80%).5810

El Nevo de Ota, es un tipo de melanocitosis dérmica de etiopatogenia desconocida®. Puede estar
presente al nacer o dentro del primer afio de vida en mas de la mitad de los casos, y en el resto de
los casos alrededor de la pubertad y se mantiene de manera persitente.®

Se desarrollan como consecuencia de alteraciones o fallas durante la migracién de los melanocitos
desde la cresta neural hacia la epidermis®en la fase embrionarial®9 Schaffer menciona que hasta el
15% de las lesiones albergan mutaciones de activacion somatica en los genes GNAQ 'y GNA11 que
codifican las subunidades alfa de la proteina G.8

Es un tipo de melanocitosis dérmica que afecta principalmente a las areas inervadas por la primeray
segunda division del nervio trigémino.®10:11
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Clinicamente se manifiesta con maculas moteadas azul-marrén (mas amarronada si los melanocitos
estan en la dermis superficial, y mas azulada si estdn mas profundos)® debido al efecto Tyndall?, con
distribucién parcheada, forma reticulada o geografica con limites irregulares®.

Afecta la piel de la cara y cuero cabelludo siguiendo la trayectoria de la primera y segunda rama del
trigémino de forma unilateral (95%), puede propagarse hacia la conjuntiva palpebral y bulbar (66%),
la esclerética, la mucosa oral, nasal y la membrana timpanica segun los dermatomas

afectados. 101213

El Nevo de Ota bilateral se observa en un 5 al 10% de los pacientes, esta afeccion es infrecuente®.
Tiene distribucidn simétrica la mayor parte de las veces, aunque hay reportes de formas
asimétricas.®

Es asintomatico, aunque en algunos autores mencionan la presencia de prurito.®

Se han encontrado en la literatura diversas clasificaciones entre ellas:

Segun la extension de las lesiones se dividen en cuatro tipos: pequefio o leve (1), intermedio o
moderado (Il), extenso o pronunciado (lIl) y bilateral (IV).”219

En 1939, Tanino *° propuso una clasificacion histolégica del nevo de Ota en cinco tipos basados en la
ubicacion de los melanocitos dérmicos. Son (1) superficiales, (2) superficiales dominantes, (3) difuso,
(4) profundo dominante y (5) profundo. Otra clasificacién menciona cuatro grados, seguin la region
facial afectada estableciendo la gravedad de la enfermedad.®

Tipo I. Orbito palpebral y zigomatico.

Tipo Il. Afecta las regiones orbitaria, zigomatica y nasal.

Tipo Ill. Afecta la region de la primera y segunda ramas del nervio trigémino.

Tipo IV. Es bilateral.

Alcald y colaboradores clasifican la melanocitosis dérmicas y dentro de este grupo incluyen al Nevo
de Ota. Describen un cuadro general de nevos, entre ellos las melanocitosis dérmicas como: el nevo

azul, los nevos de Ota, la mancha mongdlica, las maculas azuladas de la esclerodermia, el nevo de
Hori el naevus fuscocaeruleus zygomaticus. (Cuadro 1)
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CUADRO |. CLASIFICACION DE NEVOS.*

Clasificacion

Nevos melanociticos
1. De células névicas

2. Displasico

3. Congénito
¢ Tipo | (< 2 aftos)
* Tipo 2 ( > 2 afos)
* Pequefio (< 1.5 cm)
* Mediano/Grande (1.6 cm-19.9 cm)
« Gigante (> 20 cm)

4. Nevo de Spitz

Melanocitos epidérmicos

Melanocitos dérmicos

Sebaceo
Verrugoso
Comedénico
Ecrino
Apocrino
Lipomatoso

Nevos de células de componentes dérmicos (hamartomas dérmicos)

Nevos adquiridos comunes
* De unién

* Compuesto

¢ Intradérmico

Léntigo simple
Léntigo solar
Léntigo segmentario
Nevo Spilus

Nevo de Becker
Mancha mogoélica
Nevo de Ito

Nevo de Ota

Nevo Azul

Nevo fuscoceruleus

* Clasificacion propuesta por el Dr. Daniel Alcala Pérez y la Dra. Isabel Cristina Valente Duarte de Sousa.

Cuadro I. Clasificacidn de Nevos

Valdez menciona también la clasificacidn de las melanocitosis dérmicas clasicas con sus

caracteristicas clinicas en la TABLA 1.10
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S ——————
TABLA I: MELANOCITOSIS DERMICAS «CLASICAS=
Mealanocitosis ann G
dérmicas Locslizacion  Pigmentacion Histologia "(,C'O“‘N ST Evolucidn Malignidad  Raza
ocldsicass alectronica Sexo
Mancha mongd- Lumbosacra Gris ansfada.  Melanoditos aisia- Melanocitos con Nacmiento o pooo Desaparicién. No Oriental
lica Uniforme. dos dermis in-  melanosomas  después Plel oscura
ferior maduros. Jei
Vaina extracaiular
con tendencia
a desaparecer
Nevo de Ito Acromiociancy- Azl marrén. Melanodiosender- Mefanociios con Nacimentoopoco Persistencia  Rara. Oriental.
lar. Moteado mis alta meianosomas  después
madurcs. >4
Vana extraosiula
Nevo de Ota V, V. Mucosas, Aximarén. Mdamodiosender- Meanocitos con Nacimientoopoco Persistencia Rara.  Oriental
Moteado mis aita mode- melanosomas  después
racos. . Maduros. v»d
Vana extracely
i con edad
Nevo axl Varizble Aalada Maanodiosender- Meanociios con Nacimiento o pu- Persistencia Rara Piel oscura
Uniforme mis reticular melanosomas  bertad
Melandiagos maduros. ¢>d
Alteracidn arqui- No vaina en la
tecturadémmica  forma comin
Fbeosis
Maculas azules 1/3sup. Tronco. Axaslada Maanodiosender- Melanociios con Edad adulia Persistencia ? Variadle
de la esclero- Extremidades. Parcheada mis alta melanosomas >4
dermia Uneal maduros
Aslaiosinmadros.
Vana extracelular
Mindsadharidas V, V. No muco- Animarrén.  Meanodiosendar- Melanocitos con 22 casos, 19369 7 ? Oriental
biderdesnave  sas Moteado msdtaymeda maanomas i, @nos
Otadike 0 nevo aislados Mylv. Media: 36 aflos.
de Horl Vana extracalula, Y>> 4
Nasvus fuscocse Cara Grismamrén. Melanodiosender- ldem nevusdeOta 110cas 14:430, ? ? Oriental
nuleus zygoma- Gris azdada mis alta. Aparirde 11afos
hecus Punteado

Tabla I. Melanocitosis dérmicas
El diagndstico es clinico, si lo observamos con la luz de Wood se acentua la pigmentacion.*3

Se confirma por histopatologia donde se puede observar escasos melanocitos en dermis papilar,
mayor densidad de melanocitos dentro de la dermis reticular superior.® Hiperpigmentacién de la
capa basal. Sin alteracion de la estructura dérmica.®

Se lo debe de diferenciar de otras patologias como: las melanosis faciales dérmicas como las de Riehl
y el melasma, nevo de Hori, nevo fuscoceruleo zigomatico.®

Otras patologias oculares se relacionan con el Nevo de Ota, entre ellas el glaucoma congénito y el
sindrome de Duane. Algunos autores mencionan que el nevo de Ota con afeccion ocular tiene
posibilidad de desarrollar alteraciones malignas como melanoma que afecta piel periorbitaria, érbita
ocular, iris, cuerpo ciliar, coroides y cerebro.t/11-

Esta afeccion benigna no requiere tratamiento, dependera como impacta en los pacientes para
decidir entre medidas conservadoras o invasivas.

Se han desarrollado diversos tratamientos como: la crioterapia, la dermoabrasién, la extirpacién
quirdrgica y el injerto de piel, con resultados poco satisfactorios y con efectos secundarios
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indeseables, como cicatrices, atrofia y cambios pigmentarios.1%'! El menos invasivo se basa en el uso
de productos cosméticos (maquillaje cobertor).?

Existen otras alternativas terapéuticas basadas en el uso de laser como el Nd: YAG pulsado, o el ldser
de rubi pulsado, Alexandrita en picosegundos.®10:12.1>

Nan y Kim mencionan que en su experiencia el laser Nd: YAG de conmutacion Q de 1.064 nm es una
herramienta terapéutica confiable, con una respuesta Unica e infalible, para el NO.?

Aschaffer menciona que la coloracién cutanea del nevo de Ota se puede tratar con el [aser de rubi Q,
el laser de neodimio:(Nd: YAG) Q-cambiado o el laser Alexandrita de picosegundo. Tienen buena
respuesta, pero requieren varias sesiones, con posibles efectos secundarios de hipo o
hiperpigmentacion.®®

La mayoria de los autores coinciden que, el laser de QSNY de 1064 nm se obtuvo una respuesta
efectiva y segura en el tratamiento del NO, con baja recurrencia y pocos efectos adversos,
convirtiéndose en una alternativa terapéutica

EVOLUCION Y PRONOSTICO

El Nevo de Ota, suele ser clinicamente estable sin tendencia a crecer con el tiempo?. Los pacientes
afectados, pueden desarrollar de manera excepcional melanoma.®°

Eschaffer y cols realizaron una revisién de casi 8000 pacientes con melanoma uveal, en los que la
melanocitosis oculodérmica estuvo presente en el 3% de los casos. Por lo que destacan que los
pacientes con melanoma uveal y melanocitosis oculodérmica tienen un riesgo dos veces mayor de
metastasis en comparacion con aquellos sin melanocitosis dérmica.?

Arago y cols. mencionan alrededor de 100 casos publicados de melanomas orbitarios asociados con
melanocitosis oculodérmica.'®

Elbadry y cols presentaron seis casos de melanocitoma meningeo asociado a Nevo de Ota.l’

Aproximadamente el 10 por ciento de los pacientes desarrollan glaucoma y también se ha descrito la
pérdida auditiva neurosensorial ipsilateral 8, por lo que en estos casos el control audiométrico
también es de relevancia.®

Cronemberger y cols enfatizan que el examen clinico dermatoldgico y oftalmoldgico debe ser
periddico en todos los casos de Nevo de Ota, para detectar complicaciones.!

CONCLUSION

Los pacientes con Nevo de Ota y/o melanosis oculodérmica y compromiso de la conjuntiva o
esclerdtica ipsilateral tienen un mayor riesgo de padecer melanomas que la poblacién en general.
Por lo que se recomienda evaluaciones dermatoldgicas y oftalmoldgicas anuales, con el fin de arribar
a un diagnostico temprano de las lesiones malignas y poder ofrecer un tratamiento adecuado.
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Destacamos la baja prevalencia de la afectacion bilateral del nevo de Ota, que si fue observada en
nuestra paciente.
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