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CASOS CLINICOS

Colagenosis perforante reactiva adquirida.
Dos casos en pacientes diabéticas

Resumen.—La colagenosis perforante reactiva se incluye dentro
de las dermatosis perforantes, un grupo de enfermedades cuya
caracteristica fundamental es la eliminacion a través de la
epidermis de material anémalo. Puede ser hereditaria o

adquirida.

Se describen dos casos adquiridos. Ambas pacientes,

de 77 y 80 anos, padecian una diabetes mellitus de largo tiempo de
evolucion; una de ellas complicada con retinopatia e insuficiencia

renal crénica. El tratamiento fue sintomaético, con

antihistaminicos orales y corticosteroides topicos, con evolucién

lenta hacia la resolucién completa de las lesiones.

Se revisan las caracteristicas clinicas e histolégicas, los factores
etiopatogénicos y las opciones terapéuticas de esta enfermedad.

Palabras clave: Colagenosis perforante reactiva adquirida.
Insuficiencia renal crénica. Diabetes mellitus. Eliminacién

transepidérmica. Dermatosis perforantes.

INTRODUCCION

La colagenosis perforante reactiva (CPR) forma
parte del grupo de enfermedades perforantes prima-
rias que incluye ademds la enfermedad de Kyrle, la foli-
culitis perforante, la elastosis perforante serpiginosa
yla dermatosis perforante adquirida (1).

Se describen dos tipos de CPR: hereditaria y adqui-
rida (2). A continuacién describimos dos casos de CPR
adquirida vistos recientemente en nuestro Servicio;
uno de ellos se asociaba a diabetes mellitus y el otro
a diabetes mellitus complicada con insuficiencia
renal cronica y retinopatia proliferativa.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Paciente femenina de 77 afios con antecedentes per-
sonales de diabetes mellitus tipo II , de 30 afios de evo-
lucién, en tratamiento con insulina desde hacia 10 afios;
padecia retinopatia proliferativa diabética que habia
sido tratada con laser. Fue remitida al hospital por el
médico de cabecera debido a una insuficiencia renal,
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por lo que fue ingresada en el Servicio de Nefrologia.
En la analitica inicial la paciente presentaba una urea
de 126 mg/ dl y una creatinina de 3,9 mg/ dl, por lo
que se instaurd tratamiento diurético que logré nor-
malizar los valores renales.

Se consulté al Servicio de Dermatologia para valo-
rar unas lesiones muy pruriginosas que presentaba
desde hacia 7 meses. El nimero de elementos habia
ido aumentando mediante brotes sucesivos.

En la exploracién se apreciaban multiples lesiones
en la espalda (Fig. 1) yalgunas aisladas en la superfi-
cie anterior del térax yen las extremidades inferiores.
Laslesiones eran papulonodulares, muy duras al tacto,
ypresentaban un criter central ocupado por un tapén
de aspecto queratdsico. También se apreciaban exco-
riaciones de distribucién lineal.

Se realiz6 una biopsia, cuyo estudio histolégico mos-
tré una lesion crateriforme rellena por una costra for-
mada por corneocitos paraqueratdsicos, detritus celu-
lares, haces de coldgeno baséfilo fragmentado y célu-
las inflamatorias (Fig. 2). La epidermis adyacente al
crdter era hiperqueratdsica y acantdsica. En la dermis
superior se apreciaba un infiltrado linfohistiocitario
perivascular. El diagnéstico histolégico fue de cola-
genosis perforante reactiva.
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Fig. 1.—Mdltiples lesiones crateriformes
en la espalda del primer caso clinico.

Instauramos tratamiento con emolientes, antihista-
minicos orales y corticosteroides tépicos. La evolu-
cién fue muy lenta hacia la curacién. Ocho meses des-
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Fig. 2.—Crater, ocupado por una costra formada por corneocitos
paraqueratésicos, detritus celulares, haces de colageno y baséfilos
y células inflamatorias.
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pués de la primera consulta las lesiones habian desa-
parecido completamente con una hiperpigmentacion
residual. La paciente no ha presentado recidiva en
10 meses de seguimiento.

Caso 2

Paciente femenina de 80 afios de edad con ante-
cedentes personales de diabetes mellitus tipo II de
15 anos de evolucion en tratamiento desde hacia 1 afio
con insulina; padecia ademads una fibrilacién auricu-
lar paroxistica. No tenfa antecedentes de insuficien-
cia renal ni de retinopatia diabética.

Fue remitida al Servicio de Dermatologia por su
médico de cabecera para la valoraciéon de unas lesio-
nes cutdneas de 6 meses de evolucién. Las lesiones
habian aparecido por brotes sucesivos y se acompa-
flaban de discreto prurito.

En laexploracién se apreciaron multiples lesiones
en espalda (Fig. 3) y zona lubosacra y algunas aisla-
das en superficie de extension de extremidades infe-
riores (Fig. 4). Cada lesién tenfa en su centro una cos-
tra de aspecto queratésico, indurada a la palpacidn.
La retirada de la costra le provocaba dolor y dejaba
ver un gran crater central. Algunas lesiones presen-
taban un halo eritemaviolaceo alrededor que les con-
feria un aspecto mads inflamatorio.

Se sospechd una colagenosis perforante adquirida
asociada a su diabetes, lo que se confirmé mediante
el estudio histolégico, que fue completamente super-
ponible al del caso anterior. Instauramos tratamiento
tépico con corticosteroides y emolientes, junto con
antihistaminicos orales. La mejoria fue progresiva ylas
lesiones se resolvieron en 4 meses, dejando una hiper-
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pigmentacién residual. El cuadro no ha recidivado en
6 meses de seguimiento.

DISCUSION

La CPR fue descrita por Mehregan en 1967 (3). Esta
entidad se incluye dentro del grupo de las enferme-
dades perforantes primarias que se caracterizan por
la eliminacién de material extrafio a través de la epi-
dermis sin lesion de los tejidos préximos (2). Esta eli-
minacién se hace evidente mediante el estudio histo-
patolégico yclinicamente por la presencia de un cra-
ter central por el que se elimina el material extrafio
a la superficie. Seguin el aspecto clinico y el material
eliminado se clasifica en enfermedad de Kyrle, foli-
culitis perforante, elastosis perforante serpiginosa,
colagenosis perforante reactiva y dermatosis perfo-
rante adquirida (4).

Hemos de recordar que hay otras enfermedades
que pueden presentar eliminacidn transepidérmica
histolégicamente, pero en las que este fenémeno no
constituye mas que un hallazgo accidental y no la
caracteristica principal. Esel caso del granuloma anu-
lar perforante, el pseudoxantoma eldstico, la necro-
biosis lipoidica y de algunos tumores (1).

Los casos que presentamos se incluyen dentro de
la CPR. Esta enfermedad tiene dos variedades: la
forma hereditaria yla forma adquirida (2).

La CPR de la infancia o hereditaria afecta con
mads frecuencia a varones y suele aparecer brusca-
mente. La herencia puede ser autosémica domi-
nante o recesiva y se han descrito casos esporddicos.
Existen casos familiares con afectacién de varios
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Fig. 3—Lesiones crateriformes
multipes en la zona lumbosacra del
segundo caso clinico.

hermanos (5); también se ha descrito asociado al
sindrome de Down (1) y al sindrome de Treacher
Collins (6).

L |

Fig. 4—Lesiones aisladas en extremidades inferiores.
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La CPR del adulto o adquirida es més frecuente. La
edad varia entre los 35 y los 80 afios de edad y apa-
rece con igual frecuencia en ambos sexos (7). Se des-
cribe sobre todo asociado a diabetes mellitus de larga
evolucién y habitualmente complicada con microan-
giopatia (nefropatia, retinopatia, enfermedad vascu-
lar periférica, cardiopatia) (7). No estd clara su rela-
cién con el tipo de diabetes mellitus ni con el trata-
miento con insulina por cuanto existen datos
contradictorios (8). Nuestros dos casos eran pacien-
tes con diabetes de largo tiempo de evolucién y que
precisaban insulina para su control. Mientras que el
primer caso llevaba 10 aflos en tratamiento con insu-
lina, el segundo tan s6lo lo hacia desde hacia 1 afio.

La asociacidon a enfermedad renal crénica también
es muy frecuente, y aunque el origen suele ser dia-
bético, también hay casos por nefropatia de otro ori-
gen: VIH (9), nefropatia IgA (10), glomerulonefritis
o por abuso de heroina. En un intento de reagrupar
las distintas dermatosis con eliminacién transepidér-
mica que pueden cohexistir con la enfermedad renal
crénica, se ha creado el término de dermatosis per-
forante adquirida (11, 12). La CPR asociada a enfer-
medad renal cronica se puede considerar un subgrupo
de dermatosis perforante adquirida como el primer
caso presentado.

Por otra parte hay casos asociados a otras enfer-
medades como hipotiroidismo, hipertiroidismo, lin-
fomas, enfermedad de Hodgkin ydisfuncién hepatica (7).
Hay que destacar también la descripcién de un caso
asociado a un carcinoma periampular (13) yotro a metés-
tasis hepatica de tumor de origen desconocido (14).
No obstante, la CPR no es considerada actualmente
como una enfermedad paraneoplésica.

Clinicamente se describe la aparicién progresiva de
papulas con un gran crater central ocupado por una
sustancia indurada al tacto (1, 5, 7). Las lesiones se
localizan fundamentalmente en superficie de exten-
sion de extremidades superiores e inferiores yen cara (7).
En los dos casos que presentamos nos llama la
atencién la intensa afectaciéon de la superficie dorsal
del térax y la escasa afectacion de las extremidades,
que segun la bibliografia suelen ser las zonas mads afec-
tadas. Se han descrito varios casos con disposicion
lineal (5, 15) ycasos de localizacién unilateral (16, 17).
El fenémeno Koebner es un hallazgo bastante fre-
cuente y caracteristico en estos pacientes (7). El pru-
rito es muy variable, pero constante en la enfermedad.
Cursa por brotes, por lo que es frecuente la cohexis-
tencia de lesiones en distintas fases de evolucién (18).

El estudio histolégico confirma el diagndstico. Apa-
rece una ulceracion superficial en forma de créter ocu-
pado por corneocitos paraqueratdsicos, células infla-
matorias y haces coldgenos fragmentados y degene-
rados. En la dermis superior aparece un infiltrado
linfohisitocitario (7, 18). Mediante tinciones como el
tricromico de Masson se demuestra que el material
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fibrilar es coldgeno, en cambio la tincién con orceina
demuestra la ausencia o escasez de fibras eldsticas.

El cuadro evoluciona por brotes, con la aparicién
de nuevas lesiones durante meses hasta la resolucién
completa del cuadro. Las lesiones dejan en ocasiones
cicatrices residuales. También es frecuente la hiper-
pigmentacion postinflamatoria (15).

Aunque el prurito parece tener un papel impor-
tante, la etiopatogenia de la CPR es incierta. Una de
las teorias propuestas es que el traumatismo local por
el rascado y la vasculopatia diabética provocan
necrosis de material dérmico y su posterior elimina-
cién via transepidérmica (19). En este contexto se
especula también con la posibilidad de que microde-
poésitos de calcio actien como una posible causa
desencadenante de la inflamacién yla degradacién del
tejido conectivo. Para explicar la aparicién en enfer-
mos no diabéticos algunos autores dan mds impor-
tancia al traumatismo local por el rascado, que expli-
carfa la asociacidon a otras enfermedades pruriginosas
(7, 8). En relacién con este punto, llama la atencién
la diferencia de la intensidad del prurito en los dos
casos presentados. Nuestro segundo caso corres-
ponde a una CPR asociada a diabetes de larga evolu-
cién, pero sin complicaciones secundarias, que cursé
con un prurito moderado, bien tolerado y con una
rdpida resolucion del cuadro. El primero, en cambio,
ademds de la diabetes de larga evolucidn presentaba
dos de sus complicaciones: una nefropatia crénica
grave yuna retinopatia proliferativa. En este caso el
prurito era mucho masintenso yla evolucién fue mas
lenta y térpida que en el otro. Quiza la asociacién de
enfermedad renal, que expresa un mayor grado de
angiopatia diabética, influya en un prurito mds
intenso yen un cuadro més térpido yde méslenta evo-
lucién.

Herzinger et al, mediante estudios de inmunohis-
toquimica, demostraron que en la CPR se elimina
coldgeno tipo IV, lo que va a favor de que derive de
la membrana basal (19). Recientemente se ha publi-
cado un estudio de 12 pacientes con CPR donde en
todos se demuestra mediante inmunohistoquimia una
sobreexpresion del factor de crecimiento tisular-3, fac-
tor al que los autores confieren un importante papel
en la patogenia de la enfermedad (20).

El tratamiento es sintomatico, basado fundamen-
talmente en el uso de emolientes, antihistaminicos
orales y tratamiento tépico con corticosteroides o
acido retinoico (21, 22). Hayque informar al paciente
de la importancia de no rascarse. Se han comunicado
casos con respuesta al UVB, PUVA, estimulacion eléc-
trica nerviosa transcutanea (23) yrecientemente tres
casos que respondieron a alopurinol oral (24, 25).

Abstract.—Reactive perforating collagenosis is
included among perforating disorders, a group of
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dermatoses whose main feature is the elimination
through the epidermis of anomalous material. It can
be classified in hereditary and acquired forms.

We report two acquired cases. Both patients, 77 and
80-year-old, associated diabetes mellitus of long
duration; one was complicated with severe
retinopathy and end-stage renal disease. The
treatment was symptomatic, with antihistamines and
topical corticosteroids, with slow resolution of the
lesions.

We review the clinical and histopathologic features,
the etiopathogenic factors and the therapeutic
options in this disease.
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