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Resumen.—El prurigo pigmentoso es una dermatosis infla-
matoria infrecuente de etiologia desconocida caracterizada
por episodios recurrentes de papulas eritematosas y prurigi-
nosas que evolucionan hacia una intensa pigmentacion reticu-
lada. Se ha referido mas frecuentemente en mujeres adultas
jovenes en Japoén. Soélo se han descrito fuera de Japon unos
30 casos.

Describimos una paciente espafiola de 32 afios que desarro-
ll6 una dermatosis pruriginosa con las caracteristicas clinicas
y hallazgos histopatolégicos del prurigo pigmentoso. Se revi-
san las caracteristicas epidemiologicas, clinicas e histopato-
légicas de esta peculiar enfermedad cutanea.
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INTRODUCCION

Los dermatélogos japoneses Nagashima, Ohshiro
y Shimizu describieron en 1971 una serie de 8 pa-
cientes con una peculiar dermatosis muy prurigi-
nosa que evolucionaba hacia una intensa pigmenta-
cion reticulada'. En 1978, ya en lengua inglesa,
Nagashima resumio6 los hallazgos de 14 pacientes y
propuso la actual denominacién de prurigo pig-
mentoso?. Desde entonces, se han descrito mas de
200 pacientes japoneses con esta enfermedad, si
bien s6lo se han comunicado unos 30 casos de pa-
cientes de origen no japonés®. El prurigo pigmento-
so sigue siendo una enfermedad poco conocida en
el mundo occidental.

A continuacién se describe un ejemplo caracte-
ristico de prurigo pigmentoso en una mujer espa-
nola.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 32 anos consult6é por una erupciéon
localizada en el tronco, de unos 6 meses de evolu-
cién, muy pruriginosa y sin respuesta a previos trata-
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PRURIGO PIGMENTOSA

Abstract.—Prurigo pigmentosa is an infrequent inflammatory
dermatosis of unknown etiology, characterized by recurrent
episodes of pruritic erythematous papules which develop into
intense reticulated pigmentation. It has been referenced most
frequently in young women in Japan. Only thirty cases have
been described outside of Japan.

We describe a 32-year-old Spanish female who developed a
pruritic dermatosis with the clinical characteristics and
histopathological findings of prurigo pigmentosa. \We review
the epidemiological, clinical and histopathological characteris-
tics of this peculiar skin disease.

Key words: prurigo pigmentosa, hyperpigmentation.
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mientos con mometasona topica, deflazacort y pred-
nisona oral. La paciente no presentaba ningin ante-
cedente personal patolégico y no recibia medicacion
alguna salvo anticonceptivos orales. La exploracion
revel6 una extensa dermatosis constituida por peque-
nas papulas eritematosas con una peculiar distribu-
cion por el centro de la espalda hasta la zona lumbar
(fig. ). Algunos elementos llegaban a ser vesiculosos.
En unos dias, las lesiones se hicieron erosivas y cos-
trosas (fig. 2). La paciente describia episodios recu-
rrentes de nuevas lesiones. Referia ademas que, al tra-
bajar en servicios de limpieza, sudaba mucho y esto
parecia corresponderse con un rebrote de la enfer-
medad.

Un estudio analitico sistematico que incluia anti-
cuerpos antinucleares (ANA) y anticuerpos contra la
transglutaminasa tisular result6 normal o negativo.
Se realizaron dos biopsias. En una de ellas se podia
apreciar una ampolla intraepidérmica por espongiosis
masiva (fig. 3) y la presencia, en su techo, de micro-
abscesos de neutroéfilos. En la otra, el hallazgo mas
destacable era la presencia de vesiculas espongioticas
por intensa exocitosis epidérmica de neutroéfilos
(fig. 4), con focos de dano vacuolar y necrosis de que-
ratinocitos aislados.

Con el diagnéstico de prurigo pigmentoso se ini-
ci6 tratamiento con sulfona 100 mg/dia por via oral.
A'las 3 semanas del inicio del tratamiento, el prurito
habia desaparecido y la dermatosis habia involucio-
nado de manera completa hacia una pigmentacién
residual de aspecto reticulado (fig. 5). Se mantuvo
la sulfona hasta completar 6 meses de tratamiento,
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Fig. 1.—Lesiones inflamatorias papulosas en espalda.

tras lo cual se suspendi6 sin ulterior recurrencia de la
enfermedad. A los 9 meses de la curacién de las le-
siones inflamatorias ain persiste la hiperpigmenta-
cion.

DISCUSION

El prurigo pigmentoso es una dermatosis que pre-
domina en mujeres adultas jovenes; también se ha
descrito en varones y en un rango amplio de edades,
si bien nunca se ha referido en ancianos o en edad
prepuberal. Consiste en una erupcion recurrente,
muy pruriginosa, con una peculiar y definitoria se-
cuencia cronolégica en sus manifestaciones clini-
cas*!%. Se caracteriza inicialmente por unas papulas
eritematosas de aspecto urticariforme distribuidas
de manera simétrica con localizacion preferente en
el tronco. De manera ocasional se desarrollan fran-
cas vesiculas o ampollas. Las pequenas lesiones indi-

Fig. 3.—Vesicula intraepidérmica por espongiosis masiva. (Hemato-
xilina-eosina, x20.)

viduales confluyen rapidamente entre si, determi-
nando figuras de contornos angulados, festoneados
y reticulados. En el plazo de unos dias evolucionan
hacia un aspecto eczematoso, se asocian con desca-
macién, costras y otros signos de excoriacion vy, fi-
nalmente, se resuelven dejando una caracteristica
pigmentaciéon moteada y reticulada. Toda la evolu-
cién de una lesién individual se completa en dias
(en torno a 1 semana) pero, dado el cardcter recu-
rrente de la enfermedad, su curso total con exacer-
baciones y remisiones se prolonga durante meses o
anos. Como resultado de sucesivas recurrencias, es
posible encontrar simultaneamente lesiones en di-
ferentes estadios de desarrollo. Los intervalos entre
las recurrencias pueden ser de semanas, meses o,
incluso, de anos. La pigmentacion persiste durante
meses. No se afectan las mucosas. El estado general
no resulta afectado y no se han descrito anomalias
analiticas excepto escaso ejemplos con leve eosino-
filia en sangre periférica'l.
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Fig. 4.—Vesiculas espongidticas con neutroéfilos. (Hematoxilina-
eosina, x100.)

Fig. 5.—Hiperpigmentacion residual lumbar.

Ademads de las caracteristicas clinicas de las lesio-
nes resulta muy peculiar su distribucién. Se localizan
de una manera simétrica con una manifiesta prefe-
rencia por el centro del tronco: centro de la espalda,
cara posterior del cuello, zona media del térax y re-
gién lumbosacra. Ocasionalmente se ha referido tam-
bién afectacion de extremidades y cara'?. En el cen-
tro de la espalda no es infrecuente encontrar una
inconfundible distribucién de la erupcién, configu-
rando una cuna de vértice inferior y también la ima-
gen en negativo de esta distribuciéon cuando se afecta
la parte mas baja de la espalda'!. No es raro observar
areas aisladas de piel sana en el seno de zonas afecta-
das. El diagnéstico diferencial clinico se recoge en la
tabla 1.

Desde el punto de vista histopatologico, los trabajos
iniciales'*!7 describian el prurigo pigmentoso tnica-
mente como un ejemplo mas de dermatosis liquenoi-
de con cierta espongiosis asociada. Incluso Nagashi-
ma? consideraba los hallazgos patolégicos como

. Prurigo pigmentoso

TABLA 1. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CLIiNICO
DEL PRURIGO PIGMENTOSO

Fase inflamatoria inicial
Dermatitis herpetiforme
Dermatosis IgA lineal

Lupus eritematoso cutaneo agudo

Fase pigmentaria residual

Papilomatosis confluente y reticulada
de Gougerot-Carteaud

Disqueratosis congénita

Enfermedad de Dowling-Degos

Incontinentia pigmenti

Liquen plano pigmentégeno
Dermatitis de contacto pigmentada
Eritema discromico persistente
Amiloidosis maculosa

inespecificos para el diagnoéstico. En anos recientes,
sin embargo, se ha renovado la actualidad del prurigo
pigmentoso a partir de una serie de trabajos de Boer
y Ackerman que, tras definir la secuencia de hallazgos
caracteristicos de la enfermedad, consideran se de-
ben contemplar como especificos para ella'®. Merece
especial mencién una publicacién!! en la cual se ana-
liza una serie propia de 25 nuevos pacientes y se revi-
san los datos clinicopatolégicos de otros 182 pacien-
tes recogidos en la literatura médica.

Resulta importante entender que los hallazgos his-
topatologicos reflejan el mismo dinamismo que, en
s6lo dias, es posible observar en las lesiones clinicas.
En un estadio precoz (papulas urticadas) se observa
un infiltrado perivascular superficial de neutréfilos,
polvo nuclear, edema de la dermis papilar y una inci-
piente espongiosis neutrofilica hacia la epidermis. En
el estadio de desarrollo (papulovesiculas y costras)
aparecen francas vesiculas espongiéticas, microabsce-
sos de neutroéfilos, necrosis de queratinocitos, un infil-
trado linfocitario de disposicion liquenoide, células
disqueratosicas, cierto nimero de eosinéfilos en der-
mis y epidermis y la posibilidad de ampollas tanto in-
traepidérmicas (por espongiosis) como subepidérmi-
cas (por dano vacuolar basal). En el estadio final
(macula pigmentada) se aprecia hiperpigmentaciéon
epidérmica, infiltrados linfoides perivasculares e in-
continencia de pigmento (melanéfagos en dermis).
La inmunofluorescencia directa es negativa. El diag-
nostico diferencial histopatologico se recoge en la
tabla 2.

La etiopatogenia del prurigo pigmentoso es desco-
nocida. Nagashima sugiri6 la posible influencia de un
factor ambiental especifico del Japon. Entre la varie-
dad de otras hipétesis que, de manera anecddética, se
han propuesto, se incluye la interpretacién como una
forma de dermatitis de contacto pigmentada a blan-
queadores textiles!?, una forma de reaccién a noxas
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TABLA 2. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
HISTOPATOLOGICO DEL PRURIGO PIGMENTOSO

Estadio precoz
Urticaria
Vasculitis leucocitoclastica

Estadio de desarrollo

Dermatitis herpetiforme
Dermatosis IgA lineal

Lupus eritematoso cutdaneo agudo
Psoriasis

Dermatofitosis

Enfermedad de Mucha-Habermann

Estadio final
Cualquier dermatosis con incontinencia de pigmento

exogenas (sudoracion, fricciéon de la ropa, agujas de
acupuntura)?, la relacién con infecciones?, con la in-
gesta de algunas medicaciones? o con la exposicion a
la luz solar, dado que su aparicién es mas frecuente en
primavera y verano. En un niimero no desdenable de
trabajos se recoge la posibilidad de que el prurigo pig-
mentoso esté relacionado con problemas de nutri-
cién, mas en concreto con todas aquellas situaciones
que puedan inducir cetonemia®**! como la diabetes
mellitus?>?8, 1a anorexia nerviosa??, dietas u otras si-
tuaciones de pérdida de peso. Sin embargo, en contra
de esta hipétesis, la mayoria de los pacientes con pru-
rigo pigmentoso no tienen cetosis. Aunque parece
haber una aparente predisposicién étnica en los asia-
ticos, tal vez se trate, inicamente, de un mayor reco-
nocimiento o quiza que, dada la mayor tendencia de
los orientales hacia la hiperpigmentacién residual
postinflamatoria, lo notorio de esta manifestacion fi-
nal resulte una ayuda para el diagnoéstico correcto de
la dermatosis.

Los tratamientos que la literatura médica al res-
pecto recoge como mas eficaces son la dapsona
(25-100 mg/dia) y la minociclina (100-200 mg/dia),
utilizadas durante varias semanas'!*%2, Ambas medica-
ciones abortan eficazmente la erupcion e interrumpen
el prurito, pero no evitan la pigmentacion reticulada
final. También se han utilizado con éxito doxiciclina,
yoduro potasico y antibiéticos macrélidos'*. El apa-
rente mecanismo de accién comun para todos estos
farmacos seria su capacidad para inhibir la migracion
y/o funcién de los neutréfilos®*. Los antihistaminicos
y los corticoides topicos y sistémicos no aportan bene-
ficio terapéutico alguno?®. Sélo algunos pacientes se
han recuperado en ausencia de tratamiento!!.
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