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Resumen.—La elastolisis dérmica papilar similar a pseudo-
xantoma elastico es un trastorno elastolitico caracterizado
por lesiones cutaneas en el cuello y en la region supraclavicu-
lar gue clinicamente se asemejan al pseudoxantoma elastico,
sin complicaciones sistémicas. El examen histolégico mues-
tra una pérdida de fibras elasticas en la dermis papilar. Co-
municamos un caso en una mujer de 76 afios con lesiones ti-
picas en el cuello.
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INTRODUCCION

La elastolisis dérmica papilar similar a pseudoxan-
toma elastico (PXE) es una entidad recientemente
descrita, caracterizada por unas lesiones cutaneas si-
milares al PXE. Los hallazgos histopatolégicos y la au-
sencia de afectacion sistémica permiten diferenciar
esta enfermedad del PXE y de otros trastornos elasto-
liticos.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 76 anos con hipercolesterolemia y
diverticulosis en colon consult6 por la aparicién des-
de hacia un ano de unas papulas asintomaticas de co-
loracién amarillenta en las caras laterales y posterior
del cuello. Las pdpulas no eran foliculares y se agru-
paban en placas con aspecto en empedrado (fig. 1).
Las axilas y los espacios supraclaviculares no estaban
afectados, y no se observaban otras lesiones de dano
actinico en cuello, cara o escote. La paciente negaba
exposiciones prolongadas al sol o procesos inflamato-
rios cutaneos en la zona afectada. Ningan familiar
presentaba lesiones similares.
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PAPILLARY DERMAL ELASTOLYSIS SIMILAR
TO PSEUDOXANTHOMA ELASTICUM

Abstract.—Papillary dermal elastolysis similar to pseudox-
anthoma elasticum is an elastolytic disorder characterized by
cutaneous lesions on the neck and in the supraclavicular re-
gion that are clinically similar to pseudoxanthoma elasti-
cum, with no systemic complications. The histological exam-
ination shows a loss of elastic fibers in the papillary dermis.
\We report a case in a 76-year-old woman with typical lesions
on the neck.

Key words: pseudoxanthoma elasticum, elastolysis, elastic
fibers.

Fig. 1.—Multiples papulas amarillentas dispuestas en empedrado en
la cara posterior y lateral del cuello.

En la biopsia cutinea tenida con hematoxilina-eo-
sina so6lo se observo una leve atrofia de la epidermis,
sin cambios visibles en la dermis (fig. 2). La tincién
con orceina demostré una pérdida de fibras elasticas
en la dermis papilar, con un discreto aumento de fi-
bras elasticas en la dermis subpapilar (fig. 3). No se
observaron alteraciones en la cantidad o disposicion
de las fibras eldsticas en el resto de la dermis. No se
detectaron depésitos de calcio con la tincién de von
Kossa.
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Fig. 2.—Vision panoramica de biopsia en sacabocados, con dermis y
epidermis de apariencia normal. (Hematoxilina-eosina, x40.)

Fig. 3.—Pérdida de fibras elasticas en la dermis papilar. (Orceina,
x100.)

DISCUSION

Los primeros casos de elastolisis dérmica papilar si-
milar a pseudoxantoma (EDPSP) fueron publicados
por Rongioletti y Rebora en 1992, Desde entonces se
han comunicado 15 casos. Afecta a mujeres de eda-
des comprendidas entre los 57 y los 89 anos. Las
papulas tienen de 2 a 4 mm de didmetro, no son foli-
culares y tienen un color amarillento o carnoso. Se
disponen de manera simétrica formando grandes pla-
cas con aspecto de empedrado en las areas laterocer-
vicales. Es frecuente la afectacion de la zona supracla-
vicular, aunque también se ha descrito la afectacion
de caras flexoras de antebrazos, pecho, abdomen in-
ferior o axilas. Las lesiones son asintomaticas, aunque
en ocasiones pueden ser escasamente pruriginosas.

Este trastorno no se asocia a afectacion sistémica.
Aunque algunos casos presentan hipercolesterolemia,
hipertrigliceridemia, hipertension arterial o insuficien-

cia renal crénica parece que estos trastornos no estan
relacionados con la EDPSP, sino que se trata simple-
mente de patologia frecuente en pacientes de edad
avanzada. La asociacion de diverticulosis colénica en
esta paciente es interesante puesto que en la pared in-
testinal se aprecia elastosis y no elastolisis®. En esta pa-
ciente coexisten dos trastornos de las fibras elasticas,
por aumento o por disminucién, dependiendo del 6r-
gano afectado y posiblemente de los cofactores impli-
cados en la patogénesis de cada uno de estos trastornos.
En la dermis papilar se observa una pérdida total o
parcial de las fibras elasticas®. También puede obser-
varse una marcada reduccién de la cantidad de fibras
elasticas en la dermis papilar, con fragmentaciéon y
pérdida del patréon arboriforme®. Las fibras elasticas
también pueden faltar alrededor de los foliculos pilo-
sos!. En un caso se ha descrito edema de dermis papi-
lar con dilatacién capilar y leve infiltrado linfocitario
perivascular®S. En la dermis reticular las fibras eldsti-
cas tienen generalmente un aspecto normal, aunque
en ocasiones se encuentran en menor cantidad o bien
presentan un grosor variable y estin enmaranadas®. Se
ha descrito acumulacién de fibras eldsticas de aspecto
y estructura normales en dermis subpapilar, posible-
mente como reflejo del proceso de reparacion tisu-
lar”. La epidermis es normal o atréfica. Los anejos no
se encuentran afectados. Se ha sugerido que la dispo-
sicion de las papulas en empedrado es secundaria a
un defecto del entramado de fibras eldsticas que per-
mite la herniacion de la dermis a través de las zonas
afectadas®. A nivel ultraestructural se han detectado fi-
bras elasticas inmaduras en la porcién superior de la
dermis reticular, asi como células de aspecto fibro-
blastico con cisternas dilatadas en el reticulo endo-
plasmico!. Con la tincién de von Kossa no se aprecian
calcificaciones, a diferencia de las lesiones de PXE.
Existen dudas sobre el mecanismo etiopatogénico
de esta entidad. La presencia de fibras elasticas inma-
duras en la dermis reticular superior podria ser un
signo de elastogénesis anormal. Aunque se ha sugeri-
do que la radiacién ultravioleta desempena un papel
causal es poco probable que sea suficiente, ya que al-
gunas lesiones se presentan en zonas fotoprotegidas.
En la anamnesis los pacientes niegan exposiciones
solares prolongadas e intensas, y en la exploracion fi-
sica tampoco se encuentran lesiones secundarias a
dano actinico®. Las fibras eldsticas constan de dos
componentes, elastina y glucoproteinas fibrilares. Se
ha demostrado que en la EDPSP existe un defecto en
la elastina y en la fibrilina-1, una glucoproteina fibri-
lar®. En la piel fotoexpuesta también existe una pérdi-
da de fibrilina-1 pero se conserva la elastina'®. Esta ob-
servacion refuerza la idea de que la radiacién solar no
sea un factor decisivo en su patogénesis. El envejeci-
miento endégeno parece ser un factor determinante,
ya que en todos los casos se trata de mujeres anosas.
Se desconoce si el género influye en la patogénesis
del cuadro, o por el contrario el abrumador predomi-
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nio en mujeres se debe a que consultan mas por le-
siones con repercusiones estéticas.

La EDPSP se ha relacionado con dos entidades: la
elastolisis focal dérmica lineal y la elastolisis de der-
mis media. En la elastolisis de dermis media existe un
déficit de elastina pero no de fibrilina-1. En la elasto-
lisis focal dérmica lineal las coincidencias son todavia
mayores, ya que comparten la pérdida de tejido elds-
tico en dermis papilar con acumulacién de fibras elas-
ticas normales en dermis subpapilar y media. En la in-
munohistoquimica también se observa una pérdida
de elastina y de glucoproteinas fibrilares, incluida la fi-
brilina-1°. Se ha sugerido que estas tres entidades po-
drian tener un sustrato comun caracterizado por un
defecto primario en los componentes de las fibras
elasticas, con una presentacion clinica variable segin
la localizacion y la extension de la elastolisis.

En el diagnostico diferencial debemos considerar el
PXE, la papulosis fibrosa blanca del cuello y la elasto-
sis dérmica focal similar a pseudoxantoma de inicio
tardio. En el PXE clasico las lesiones aparecen a eda-
des tempranas, hay asociacion familiar y se acompana
de afectacién ocular o cardiovascular. Los hallazgos
histopatolégicos en el PXE cldsico consisten en frag-
mentacién y calcificacién de fibras eldsticas en dermis
reticular. La papulosis fibrosa blanca del cuello se pre-
senta como multiples papulas blancas en caras latera-
les y posterior del cuello, dispuestas aisladamente y no
agrupadas formando un empedrado. Se ha descrito
principalmente en varones japoneses. Microscopica-
mente no se observa afectacion de las fibras elasticas,
sino engrosamiento de los haces de coldgeno situa-
dos en la dermis superior y media. Aunque la histopa-
tologia de la papulosis fibrosa blanca del cuello y la
elastolisis dérmica papilar similar a PXE es diferente,
podria existir una relaciéon entre ambas entidades, ya
que ambas se presentan en pacientes ancianos, y tie-
nen una morfologia y localizacién similares'!. La elas-
tosis dérmica focal de inicio tardio similar a PXE se ca-
racteriza por papulas blancoamarillentas organizadas
en empedrado en cuello y axilas. Todos los pacientes
son de edad avanzada, con predominio de mujeres. Se
caracteriza por un aumento de fibras elasticas estruc-
turalmente normales localizadas en la porcion media
y superior de la dermis reticular'?.

Hasta el momento no se ha descrito ningun trata-
miento efectivo para este trastorno.
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