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Resumen.—Se describen a dos mujeres de 69y 70 afios de
edad con multiples papulas blanco-amarillentas, simétricas,
confluentes, adoptando un aspecto «en empedrado» en las
caras laterales del cuello y en la nuca. Las lesiones eran to-
talmente asintomaticas, de afios de evolucién y en ninguna
de las dos pacientes fue el motivo de la consulta. El estudio
histopatolégico evidencio la presencia de una disminu-
cién/desaparicion de las fibras elasticas en la dermis papi-
lar tanto en la piel afecta como en la piel sana perilesional y
un engrosamiento no constante de las fibras de colagena en
la dermis papilar y reticular superficial de la piel afecta.

Se discuten las similitudes y posibles relaciones entre los
casos previamente descritos como papulosis fibrosa blanca
del cuello o elastolisis dérmica papilar similar a pseudoxan-
toma elastico. Bajo ambos términos se han descrito lesio-
nes clinicamente muy similares. La observacion de elastoli-
sis dérmica en la piel sana y afecta perilesional en nuestras
pacientes ilustra las dificultades de valoracion real de la elas-
tolisis de la dermis papilar en pacientes de edad avanzada.
Probablemente ambos procesos deberian considerarse
como uno solo (papulosis fibroelastolitica del cuello) y repre-
senten, tal como ha sido sugerido por algunos autores, varie-
dades morfolégicas que reflejan un envejecimiento cutaneo
(patrones fibroelastoliticos de envejecimiento cutaneo intrin-
Seco).
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INTRODUCCION

Bajo los términos elastélisis dérmica papilar similar
al pseudoxantoma eldstico (EDP-PX)'? y papulosis
fibrosa blanca del cuello (PFBC)®'* se han definido un
grupo de lesiones adquiridas idiopdticas, no inflama-
torias, localizadas en el cuello y la nuca, observadas
habitualmente en individuos de edad avanzada, que
combinan una imagen clinica que recuerda al pseu-
doxantoma eldstico con el hallazgo histopatoldgico de
elastolisis de la dermis papilar (EDP-PX) y/ o de un
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FIBROELASTOLYTIC PAPULOSIS OF THE NECK.
IS THE ELEASTOLYSIS OF THE PAPILLARY
DERMIS A TYPICAL HISTOPATHOLOGIC FEATURE?

Abstract.—Two patients, a 6S-year-old and a 70-year-old
women, presented multiple symmetrical, confluent, white-
yellowish papules on the lateral and dorsal aspects of the
neck. The lesions were symptomless and had appeared several
years before consultation. Histopathological features disclo-
sed a reduced amount or a complete loss of elastic fibers in
the papillary dermis in both involved and non-involved perile-
sional skin and a non-constant thickening of collagen fibers
in the papillary and reticular dermis in involved skin.
Morphological similarities and a possible relationship between
reports of white fibrous papulosis of the neck (WFPN) and
pseudoxanthoma-elaticum-like papillary dermal elastolysis
(PEL-PDE) are discussed. Both entities share similar clinical
features and under both concepts identical lesions have been
reported. The observation of papillary dermal elastolysis in
both non-involved and involved skin seems to suggest that
this finding should not be considered a diagnostic charac-
teristic feature.

Probably both entities should be considered as a unified
disorder (fibroelastolytic papulosis of the neck). These enti-
ties probably correspond, as has been previously proposed,
to morphological variants that reflect cutaneous intrinsic
aging (fibroelastolytic patterns of intrinsic skin aging).

Key words: elastolysis, papillary dermis, white fibrous papu-
losis, fybroelastolytic papulosis.
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engrosamiento de la coldgena en la dermis superficial
(PFBC).

La PFBC fue descrita por Shimizu et al° en 1989 en
32 pacientes japoneses. Las lesiones se caracterizaban
clinicamente por pdpulas blanquecinas asintomaticas
en laregion cervical de individuos de edad avanzada.
Desde un punto de vista histopatolégico se observé un
engrosamiento focal de las fibras de coldgena en la
dermis papilar y reticular superficial.

En 1992, Ronglioletti y Rebora' describieron bajo
el término de EDP-PX a dos mujeres de 65 y 63 afios
con multiples papulas amarillentas simétricas y asin-
tomdticas en las caras laterales del cuello con un
aspecto clinico similar al observado en el pseudo-
xantoma eldstico. Desde un punto de vista histopato-
I6gico se constaté una ausencia de fibras eldsticas en
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la dermis papilar (fibras de elaunina y oxilatan) y su
disminucién en la dermis reticular.

Con posterioridad algunos autores describieron
bajo otros términos (elastélisis de la dermis superfi-
cial’®, elast6lisis dérmica no inflamatoria'®) lesiones
similares a las previamente descritas. Sin embargo, la
relacién entre estas distintas entidades y especifica-
mente la EDP-PX y la PFBC ha sido motivo de con-
troversia'” %,

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Mujer de 70 afios con antecedentes de hipertension
arterial de afios de evolucidn, insuficiencia renal cro-
nica secundaria a rifiones poliquisticos, nefrectomia
derecha y trasplante renal en diciembre de 1992, en
tratamiento con ciclosporina A (3 mg/ kg/ d), pred-
nisona 15 mg/ d yazatioprina 590 mg/ d. En mayo de
1994 present6 un infarto agudo de miocardio anterior
ydesde entonces episodios ocasionales de taquicardia
paroxistica supraventricular.

Referia la aparicién progresiva durante los tltimos
6 meses de multiples lesiones papulosas blanco-ama-
rillentas, asintomaticas, en las caras laterales del cue-
llo yde la nuca. Dichas lesiones se agrupaban en pla-
cas reticuladas de bordes mal definidos. Las lesiones
presentaban un aspecto clinico «xantomatoso» y simi-
lar al «cuero marroqui» observado en el pseudoxan-
toma eldstico (fig. 1). No se observaron lesiones simi-
lares en otras localizaciones.

Caso 2

Mujer de 69 anos con antecedentes de artrosis de
cadera, histerectomia y anexectomia, que consulté por
lesién papulosa queratésica de 5 mm de didmetro en

Fig. 1.—Caso 1. Papulas blanco-amarillentas en caras laterales y pos-
terior del cuello.

Fig. 2.—Caso 2. Multiples papulas blanquecinas confluentes de
aspecto xantomatoso «en empedrado».

la mejilla derecha de unos 8 meses de evolucién cuya
biopsia fue compatible con carcinoma basocelular. La
exploracion fisica revel6 asimismo la presencia de mul-
tiples papulas amarillentas de 2-3 mm de didmetro en
la region cervical lateral posterior, agrupadas, de
aspecto reticulado (fig. 2). Las axilas e ingles se halla-
ban respetadas.

En ambas pacientes el diagndstico diferencial cli-
nico de las papulas del cuello incluyé los siguientes
procesos: pseudoxantoma eldstico, nevo del tejido
conectivo, anetodermia y elastosis actinica (nodular).

ESTUDIO HISTOPATOLOGICO

El estudio histopatolégico evidencié tnicamente
una discreta atrofia epidérmica y un engrosamiento
de las fibras coldgenas en la dermis reticular en una de
las biopsias (paciente 1) (fig. 3). En ninguna mues-
tra histoldgica se evidencid elastosis actinica.

Las tinciones especificas (tricrémico de Masson, tin-
cién para fibras eldsticas) revelaron una disminucién/
desaparicion de las fibras eldsticas en la dermis papi-
lar y reticular superficial en ambos casos (fig. 4).

Se realizaron asimismo biopsias de la piel sana inme-
diatamente contigua a las lesiones. Las tinciones para
fibras eldsticas evidenciaron la desaparicion de las mis-
mas en la dermis papilar y su conservacién en la der-
mis reticular (fig. 5).

El estudio ultraestructural realizado en las lesiones
de una de las pacientes evidencié inicamente una dis-
creta disminucion de las fibras eldsticas con un aspecto
rarefacto y poroso de las mismas (fig. 6).

COMENTARIO

Tras revisar la literatura podemos constatar que los
términos PFBC”"* y EDPPX"’ han sido utilizados indis-
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Fig. 3.—Minima atrofia epidérmica.
Engrosamiento de las fibras de
colagena en la dermis reticular
(H-E, x40).

tintamente para definir un cuadro clinico idéntico:
papulas blanco-amarillentas, asintométicas de distri-
bucién simétrica en las caras laterales del cuello y
nuca.

Las diferencias clinicas sefialadas por algunos auto-
res® (cardcter confluente [EDP-PX] o no [PFBC] de
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Fig. 4.—Piel afecta (caso 1): desaparicion de las fibras elasticas en

Fig. 5.—Piel sana perilesional (paciente 1). Desaparicion de las fibras
elasticas elaunina y oxitalan en la dermis papilar (tincion fibras elas- Fig. 6.—Estudio ultraestructural: fibras elasticas con un aspecto rare-
ticas x100). facto y poroso (uranil acetato y citrato de plata x30.000).
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las lesiones o un tacto duro [PFBC] o blando [EDP-
PX]) se revelan poco utiles para diferenciar ambos
procesos. En casi todos los casos de PFBC las lesiones
son indistinguibles clinicamente de las descritas en la
literatura como EDP-PX'. El aspecto clinico en
ambas entidades recuerda al pseudoxantoma elds-
tico'®, aunque las lesiones se distribuyen exclusiva-
mente en la regién cervical, se manifiestan en muje-
res de edad avanzada y no se asocian a alteraciones
oftalmolégicas o cardiovasculares. El diagnéstico dife-
rencial puede plantearse también con la anetodermia,
los colagenomas eruptivos, las cicatrices postinflama-
torias o la elast6lisis perifolicular.

Desde un punto de vista histopatolégico se ha con-
siderado que el hallazgo histopatolégico fundamen-
tal de la EDP-PX es la desaparicidon o disminucién de
las fibras eldsticas en la dermis papilar'®. De forma
caracteristica no existe elastosis actinica. Sin embargo,
la pérdida de fibras eldsticas en la dermis papilar no
constituye un hallazgo patognoménico de ninguna
entidad individualizada y ha sido descrita como un
hallazgo frecuente en el envejecimiento cutdneo
intrinseco ',

Por otro lado, el engrosamiento de las fibras de cola-
genaen la dermis superficial ymedia ha sido conside-
rado como el hallazgo histopatolégico caracteristico
de la PFBC®*®'"'2, Sin embargo, en algunos casos des-
critos de PFBC se constata asimismo una reduccién o
disminucién de las fibras eldsticas'® (tabla 1).

Si consideramos, por un lado, que en algunos casos
descritos como EDP-PX se ha constatado un engro-
samiento de las fibras de coldgena en la dermis super-
ficial® y, por otro, la observacién de disminucién de
fibras eldsticas en los casos de PFBC parece razonable
considerar ambas entidades (la EDP-PX y la PFBC)

TABLA 1. PAPULOSIS FIBRQELASTOLiTICA
DEL CUELLO. PATRONES CLINICOS

Edad/ | Locali-

o Clinica Histopatologia
sexo | zacion
PFBC  40-80/H Cuello Pépulas Engrosamiento
Nuca amarillentas focal de las fibras
de coldgena en
dermis superficial
Aisladas, no Reduccion o pérdida

ocasional de las
fibras elasticas

confluentes
(duras) (PXE-like)

EDP-PX 40-80/M Cuello  PXE-like Pérdida de las fibras
Nuca Papulas elasticas en dermis
amarillentas papilar
Aisladas, Reduccion en dermis
confluentes, reticular
blandas

PFBC: papulosis fibrosa blanca del cuello; EDP-PX: elasto-
lisis de la dermis papilar similar a pseudoxantoma eldstico;
M: mujeres; H: hombres.

como un tnico proceso'’. Dicho grupo de entidades
incluiria un espectro patolégico con distintas combi-
naciones de elastdlisis de la dermis papilar (completa
o incompleta) con un engrosamiento de las fibras de
coldgena de intensidad variable.

La observaciéon de elastélisis de la dermis papilar en
la piel sana perilesional en nuestras pacientes sugiere
que dicho hallazgo morfolégico no constituye un dato
caracteristico en este grupo de lesiones. Por otro lado,
s6lo las biopsias de piel afecta demostraron una elas-
télisis de la dermis reticular superficial (no observada
en las biopsias de piel sana). Sin embargo, la valora-
cién de la «disminucién» del nimero de las fibras elas-
ticas o su desaparicién en individuos de edad avanzada
en biopsias practicadas en las caras laterales del cue-
llo puede verse modificada por criterios subjetivos y
plantear importantes dificultades. Es probable que las
caracteristicas clinicas de cada caso (PXE-/ike) sean la
consecuencia de la combinacién de una disminucién
en el nimero de fibras eldsticas dérmicas junto con
un engrosamiento variable de las fibras de coldgena
en la dermis superficial.

Tras revisar un total de 20 pacientes afectos de estos
procesos, Balus et al'® constatan la presencia de cam-
bios histopatolégicos similares (fibrosis dérmica, elas-
télisis de la dermis papilar), aunque de menor inten-
sidad en su grupo control. Balus et al llegan asimismo
a la conclusion de la existencia de una superposicion
entre ambos procesos; consideran a la EDP-PX ya la
PFBC como variantes de una tnica entidad y proponen
el concepto unificador de «papulosis fibroelastolitica
del cuello» para definir a este grupo de entidades.

Probablemente dichos procesos representan, tal
como ha sido sugerido por algunos autores'’, varie-
dades morfoldgicas que reflejan un envejecimiento
cutdneo con una imagen histopatolégica poco espe-
cifica (patrones fibroelastoliticos de envejecimiento
cutdneo intrinseco).
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