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Resumen.—La atrofodermia idiopéatica de Pasini y Pierini
(AIPP)] es una forma infrecuente de atrofia cutdnea de etiolo-
gia desconaocida.

Describimos el cuadro clinico e histolégico de 4 mujeres con
AIPP. Tres tenian las lesiones en la espalda, la cuarta en la
region glatea. El estudio histolégico de 2 pacientes reveld un
grado variable de alteracion del colageno (esclerosis e hialini-
zacion). En las otras pacientes la dermis era aparentemente
normal.

Se discute si la AIPP es una entidad individualizada o relaciona-
da con la morfea. Ambos cuadros, aunque separados, podrian
formar parte de un mismo espectro dentro de las denomi-
nadas dermatitis fibrosantes. Nosotros no hemos encontrado
serologia positiva a Borrelia burgdorferi en nuestros pacientes.

Palabras clave: atrofodermia idiopatica de Pasini y Pierini,
atrofia cutanea, dermatitis fibrosantes.

INTRODUCCION

La atrofodermia idiopatica de Pasini y Pierini
(AIPP) consiste en un proceso cutdneo atrofiante con
rasgos bien definidos: localizacién preferente en la
espalda de mujeres jévenes o de edad media, bordes
bien definidos y un caracter atréfico, que muestra de-
presion bajo el nivel de la piel adyacente'. Por el con-
trario, presenta escasa especificidad histolégica y, con
frecuencia, el diagnéstico anatomopatolégico serd el
de «piel normal» o «piel sin cambios significativos».

Su posicién nosoldgica permanece en controver-
sia: para unos autores corresponde a una forma de
morfea, mientras que para otros constituye una enti-
dad bien individualizada.

Comunicamos 4 casos de esta dermatosis infre-
cuente y se revisan sus caracteristicas clinicohistologi-
cas, asi como su posicion nosologica.
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IDIOPATHIC ATROPHODERMA OF PASINI
AND PIERINI. STUDY OF 4 CASES

Abstract.—Idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini
(IAPP]) is an infrequent form of cutaneous atrophy, of unknown
etiology.

We describe the clinical and histological symptoms of four
women with IAPP. Three of them had lesions on the back,
while the fourth had them on the buttocks. The histological
study of two patients revealed a variable degree of collagen
alteration (sclerosis and hyalinization). In the other patients,
the dermis was apparently normal.

There is discussion about whether IAPP is a distinct entity or
is related to morphea. Both sets of symptoms, although sep-
arate, could form part of the same spectrum within the fi-
brosing type of dermatoses. \We found no positive serology for
B. burgdorferiin our patients.

Key words: idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini, cu-
taneous atrophy, fibrosing dermatoses.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Una mujer de 40 anos de edad presentaba, desde
hacia 10 anos, una lesion asintomatica situada en la re-
gion dorsal paravertebral izquierda, a nivel dorsal
(fig. 1). Esta lesion, ligeramente deprimida, media
5 x 8 cm y mostraba una tonalidad parda. Los bordes
eran netos. La palpacién ponia de manifiesto una
consistencia idéntica a la piel adyacente.

Fig. 1.—Caso 1.
Lesion ligeramente
deprimida de
bordes netos

(«en acantilado»)
y tonalidad parda.
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Fig. 2.—Caso 2. Area con esclerosis del colageno situada en la
dermis reticular. (Hematoxilina-eosina, x40.)

Se tomo6 biopsia radial para estudio histolégico
comparativo entre las zonas externa e interna del bor-
de de la lesion. Los cortes fueron tenidos con hema-
toxilina-eosina, orceinay tricromico de Masson. El as-
pecto histolégico observado a pequenno aumento era
el de una piel aparentemente normal. No existian
cambios llamativos en la distribucién y estructura del
tejido conjuntivo, las glandulas ecrinas se encontra-
ban en la proporciéon habitual para su localizaciéon
anatémica. Sin embargo, en los cortes estudiados no
se pudieron hallar glandulas sebaceas ni foliculos pi-
losebaceos, aunque si sus musculos erectores. A mayor
aumento se observaron pequenos focos de esclerosis
en las proximidades de algunos anejos (fig. 2). Oca-
sionalmente, estos focos se acompanaban de discreto
infiltrado linfocitario y extravasacion hematica. Con el
tricrémico de Masson se confirmé la esclerosis del co-
lageno. La tincién con orceina puso de manifiesto la
conservacion de las fibras elasticas en el seno de estos
focos, al igual que en el resto de la dermis.

Caso 2

Una mujer de 36 anos de edad consulté por pre-
sentar, desde hacia 3 meses, una lesion asintomatica si-
tuada en la linea media de la espalda, en su region in-
terescapular. Media 2 X 3 cm y estaba constituida por
un drea de tonalidad levemente rosada, delimitada
por un borde neto y ligeramente deprimido. Su con-
sistencia era normal en relacién a la piel adyacente. El
estudio histolégico no mostré ninguna alteracion re-
conocible en el coldgeno, fibras eldsticas ni anejos, ni
existia infiltrado inflamatorio alguno.

Caso 3

Una mujer de 47 anos de edad presentaba, desde
hacia 6 meses, una lesion asintomatica situada en la
region glutea derecha. Esta lesion tenia una morfolo-
gia redondeada, de 2 X 2 cm, deprimida y de tonali-
dad suavemente azulada-grisacea. En este caso el bor-

Fig. 3.—Caso 3. Lesion deprimida de tonalidad ligeramente violacea.
Bordes en suave plano inclinado.

de estaba peor definido que en los casos anteriores
(fig. 3). La palpacion era como la de un orificio her-
niario, pero no protruia hacia el exterior.

Durante la toma de la biopsia se evidencié una cla-
ra disminucién en el grosor de la dermis del interior
de la lesion en relacion a la del exterior. Histologica-
mente no existian alteraciones de la epidermis, las fi-
bras elasticas, el coldgeno ni los anejos. Tampoco ha-
bia infiltrado inflamatorio.

Caso 4

Una mujer de 34 anos mostraba, desde hacia 3 me-
ses, una lesion cutdnea, deprimida, asintomadtica, que
se localizaba en la region interescapular de 2 X 2,5 cm.
Sus bordes eran netos y su fondo blanquecino y sur-
cado por finas telangiectasias. Histologicamente, la
dermis afectada presentaba un grosor reducido res-
pecto a la piel adyacente. En la dermis reticular media
y profunda, existian haces de coldgeno hialinizados y
espacios interfibrilares disminuidos, que creaban una
imagen de densificacion del coldgeno. En la dermis
papilar se observaban telangiectasias. No existian al-
teraciones cuantitativas ni cualitativas de las fibras elas-
ticas.

En los 4 casos la serologia para Borrelia burgdorfer:
fue negativa.

COMENTARIO

La principal controversia en relacién a la AIPP es su
posiciéon nosolégica. Algunos autores la incluyen en
las dermatitis fibrosantes, junto a la morfea, el liquen
escleroatrofico y la acrodermatitis cronica atréfica. En
efecto, la coexistencia de AIPP con morfea?’, liquen
escleroso y atréfico”® y esclerodermia sistémica® hace
pensar que pudiera ser asi. Ackerman interpreta la
AIPP como una expresion tardia de morfea!?, pero
nuestros pacientes, como los descritos por otros auto-
res!!, no han pasado por una fase previa de morfea.
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TABLA 1. DIFERENCIAS ENTRE ATROFODERMIA DE PASINI'Y PIERINI' Y LA MORFEA

Atrofodermia idiopatica de Pasini'y Pierini

Morfea clasica

Borde lilaceo Inexistente Presente casi siempre
Induracién Inexistente Presente
Borde Neto. Generalmente deprimido Mas o menos neto. No deprimido
«en acantilado» o «huella sobre la nieve»
Edad de inicio Més precoz Mas tardia
Sexo (V:M) 6:1 2,6:1
Comienzo Mas precoz Mas tardio
Curso Mas duradero y estable Tendencia a involucién
Grosor de dermis Disminuida Aumentada
Aspecto a pequenos Piel normal Dermis homogénea
aumentos
Esclerosis Ausente o minima Presente
Fibras elasticas Normales Normales
Anejos Normales Ausentes o reducidos
Curso Prolongado e invariable a forma sistémica Autolimitado-ocasional viraje
Disacaridos Disminuidos Incrementados
y Adi-4S (DS)

En Ia tabla 1 se resumen las principales diferencias en-
tre la AIPP y la morfea.

Las lesiones de AIPP suelen ser asintomaticas. Su
tamano varia desde milimetros a centimetros. Suelen
ser unicas, pero cuando son multiples pueden distri-
buirse al azar, unilateralmente u ocupando uno o va-
rios segmentos'?. Son lesiones ligeramente deprimi-
das de borde neto, semejantes a un acantilado o a una
huella sobre la nieve. Cuando, se localizan en el ab-
domen o en las regiones gliteas el borde no es tan
abrupto. Si las lesiones se sitiian en la espalda la con-
sistencia es similar a la de la piel adyacente, pero si lo
hacen en zonas con abundante paniculo adiposo la
consistencia estd disminuida. La morfea clasica, por el
contrario, s6lo se deprime en los estadios finales (fase
atrofica). El color de las lesiones varia desde pardo,
rosado, azulado a grisaceo, pero estas no muestran
anillo liliaceo.

La causa de la AIPP es desconocida. No se ha de-
mostrado relaciéon con B. burgdorferi™'!.

Aunque existe algin caso de agregacion familiar,
no estd demostrado un fondo genético'®.

Recientemente se ha publicado la disminucién glo-
bal de los glusaminoglucanos en el tejido conjuntivo
de la AIPPy de la morfea en su fase atréfica. Los datos
obtenidos sugieren que el metabolismo de los gluco-
saminoglucanos es diferente en la AIPP y la morfea.
La cantidad total de disacdridos y la cantidad de
ADi-4S (DS) estan incrementadas en la morfea atrofi-
ca, y disminuidos en la AIPP'. La AIPP se ha descrito
en asociacion, probablemente fortuita, con elastosis
perforante serpiginosa en un paciente con cariotipo
47,XYY"y con lupus eritematoso y déficit hereditario
de C2 en otro'S.

La inmunohistoquimica del infiltrado linfohistioci-
tario acompanante, aunque €scaso € inconstante, in-
duce a pensar en posibles mecanismos inmunolégicos

en la AIPP!. El cuadro histolégico de la AIPP muestra
una disminucién del grosor de la dermis afectada'. No
se han senalado alteraciones cuantitativas ni cualitati-
vas en los anejos, excepto un aumento del didametro
de los musculos erectores del pelo!”.

Las alteraciones en la estructura del colageno son
variables!!. Nosotros hemos observado algunas alte-
raciones del colageno en s6lo dos de las biopsias,
consistentes en zonas de esclerosis en la dermis me-
dia e hialinizacién y disminucién de los espacios in-
terfibrilares de la dermis reticular media y profun-
da. El grado de afectaciéon del colageno podria no
estar relacionado con el tiempo de evolucién de las
lesiones. La mayor parte de los autores no encuen-
tra alteraciones significativas en las fibras elasticas.
Los estudios mediante RM han comprobado que
s6lo existe una disminucion de la dermis y no del te-
jido subcutaneo!®.

Ningun tratamiento empleado se ha mostrado ple-
namente eficaz. El laser de alejandrita es til en el
control de las lesiones hiperpigmentadas!®.
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