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Resumen.—Mujer de 34 afios de edad diagnosticada de pseu-
doxantoma elastico (PXE) consulté por presentar una placa
anular de margenes serpiginosos, que alcanzo 42 x 30 mm
de didmetro en la cara interna del brazo izquierdo. Posterior-
mente le aparecit otra lesién similar de menor tamafio en la
cara interna del brazo derecho. El examen histopatologico de
una péapula evidencié una alteracion de las fibras elasticas,
junto a otras de aspecto normal, en la dermis reticular alta y
media. Eran cortas, deshilachadas, onduladas, agrupadas
unas con otras. La epidermis mostraba una hiperplasia epite-
lial, que englobaba cimulos de fibras elasticas degeneradas y
otras de aspecto normal. También se apreciaban canales con
eliminacion transepidérmica de dichas fibras elasticas. Estos
hallazgos eran compatibles con el diagnéstico elastosis perfo-
rans serpiginosa (EPS). Destacaba la presencia de abundantes
células gigantes multinucleadas alrededor de la zona de hiper-
plasia epitelial y en la dermis reticular. Se tratd con tazarote-
no y las placas desaparecieron en S meses.

Palabras clave: eliminacion transepidérmica, elasticas alte-
radas, reaccion granulomatosa.

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000

INTRODUCCION

La elastosis perforans serpiginosa (EPS) es una der-
matosis poco frecuente, que se caracteriza por la eli-
minacion de fibras elasticas engrosadas a través de ca-
nales epidérmicos'*. La EPS se ha clasificado en tres
tipos: idiopatica, secundaria al tratamiento con D-pe-
nicilamina y asociada con otras enfermedades como
sindrome de Down, osteogénesis imperfecta, sindro-
me de Marfan, sindrome de Ehler-Danlos, acrogeria,
esclerosis cutanea, sindrome de Rothmund-Thomp-
son y pseudoxantoma elastico*5.

Se presenta el caso de una paciente afecta de PXE
que en el curso de su enfermedad desarroll6 lesiones
compatibles con el diagnoéstico de EPS en las caras in-
ternas de ambas extremidades superiores.
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ELASTOSIS PERFORANS SERPIGINOSA IN A
PATIENT WITH PSEUDOXANTHOMA ELASTICUM

Abstract.—A 34-year-old female previously diagnosed of
pseudoxanthoma elasticum developed an annular plaque with
serpiginous borders of 42 by 30 mm in diameter on the in-
ner left arm. A similar lesion later appeared on the inner right
arm. Histopathological examination of a papule showed short,
fragmented, granular, basophilic and calcified elastic fibers in
the mid-reticular dermis. The epidermis showed hyperplasia
surrounding degenerated and normal elastic fibers. Transepi-
dermal elimination channels of these elastic fibers were also
observed. These findings were consistent with the diagnosis
of elastosis perforans serpiginosa. Abundant multinucleated
giant cells were observed surrounding the area of epidermal
hyperplasia and in the reticular dermis. The patient was treat-
ed with tazarotene, and the plaques disappeared in 9 months.

Key words: transepidermal elimination, altered elastic fibers,
granulomatous reaction.
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CASO CLINICO

Mujer de 34 anos de edad que en el ano 1989 acudié
a nuestro Servicio por presentar desde la infancia, y
de forma progresiva, unas placas amarillentas en geni-
tales, ingles, axilas, caras laterales del cuello, abdomen
y region toracica (fig. 1). Se practicaron dos biopsias
cutdneas cuyo estudio histopatolégico mostr6 la pre-
sencia de unas fibras eosinofilicas cortas, tortuosas que
se localizaban en la dermis reticular alta. Eran cortas,
deshilachadas, onduladas y se agrupaban unas con
otras (fig. 2A). La tincion de las fibras eldsticas fue po-
sitiva tanto para alteradas como para las normales
(fig. 2B), mientras que la tincién de von Kossa sola-
mente fue positiva para las fibras alteradas (fig. 2C).
Con estos resultados, la paciente fue diagnosticada de
pseudoxantoma elastico (PXE). El estudio oftalmolo6-
gico evidencio6 la presencia de estrias angioides en el
fondo de ojo, sin objetivarse otras alteraciones en las
repetidas exploraciones cardiologicas y vasculares.

En octubre de 2002 consult6 por presentar una pla-
ca anular de margenes irregulares, de 20 x 20 mm de
diametro en la cara interna del brazo izquierdo. El
margen de dicha placa mostraba pequenas papulas
queratosicas algo umbilicadas de 2-3 mm de diametro
(fig. 3). Esta placa fue creciendo por la periferia que-
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Fig. 1.—Aspecto clinico de las placas amarillentas en abdomen.

dando pigmentacion residual en su interior y alcan-
zando un didmetro de 42 x 30 mm. Posteriormente le
apareci6 otra lesion similar de 5 x 14 mm de didmetro
en la cara interna del brazo derecho.

El examen histopatolégico de una pdpula de la pe-
riferia evidenci6 una alteracion de las fibras elasticas
en la dermis reticular alta y media. Estos cambios eran
superponibles a los que se habian detectado el ano
1989 y correspondian a las alteraciones propias del
PXE. Focalmente, la epidermis mostraba una hiper-
plasia epitelial, que englobaba ctiimulos de fibras elas-
ticas alteradas y en algunas zonas se evidenciaban ca-
nales con eliminacién transepidérmica de dichas fibras
elasticas (fig. 4A). Destacaba la presencia de abundan-
tes células gigantes multinucleadas que contenian fi-
bras elasticas en su interior, en la dermis papilar y re-
ticular vecinas a la zona de hiperplasia epitelial y de
eliminacion transepidérmica (fig. 4B). La tincién para
fibras eldsticas fue positiva tanto para las normales
como para las alteradas, evidenciando claramente la
eliminacion de las fibras eldsticas a través de la epider-
mis (fig. 4C). La tincién de von Kossa fue positiva sola-
mente en las dreas con fibras eldsticas alteradas evi-
denciandose dicha positividad en algunas que se
encontraban en la capa cérnea, indicando por tanto
que correspondian a fibras que habian sufrido el pro-
ceso de eliminacion transepidérmica (fig. 4D). Con es-
tos hallazgos histopatolégicos, se diagnosticé de EPS.

La paciente fue tratada con tazaroteno y las placas
anulares de EPS desaparecieron en 9 meses, dejando

S

Fig. 2—A) Estudio histopatoldgico de las placas amarillentas obteni-

do el ano1989. Se aprecian fibras alteradas en la dermis reticular

alta (H/E x400). B) Tincion de fibras elasticas que muestra con mas

detalle las alteraciones de las fibras elasticas (Verhoeff-van Gie-

son, x400). C) Tincién de von Kossa que muestra positividad de las
fibras elasticas alteradas (x400).

unas zonas de piel desprovistas de la coloracién ama-
rillenta, de aspecto casi normal.

DISCUSION

El PXE se caracteriza por la calcificacion progresi-
va de las fibras eldsticas en la piel, la retina y el siste-
ma cardiovascular. Clinicamente cursa con lesiones
cutdneas constituidas por papulas y placas amarillen-
tas localizadas de forma caracteristica en los pliegues
axilares, cuello, abdomen y muslos. Aunque la afecta-
cion de la piel en si misma es principalmente un pro-
blema cosmético, ésta significa la asociaciéon de cam-
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bios patolégicos en los ojos y el sistema cardiovascular,
con una morbilidad y mortalidad considerable®’.

El PXE es una enfermedad hereditaria que se trans-
mite en un patréon de herencia autosémica recesiva,
aunque también se ha descrito un patrén de heren-
cia autosémica dominante, asi como casos esporddi-
cos?!%. Sin embargo, hay que tener en cuenta que la
expresion fenotipica de la enfermedad puede ser muy
limitada en los padres de los enfermos. Sherer et al su-
girieron que todos los parientes de primer grado de
los pacientes deben ser sometidos a un estudio oftal-
mologico, asi como a una exploracion dermatolégica
completa, planteando el estudio histopatolégico de
la piel'’.

En los ultimos anos se ha progresado en el estudio
genético de esta enfermedad, habiéndose identificado
diversas mutaciones en el gen ABCC6 (MRP6)59.

La elastosis perforans serpiginosa (EPS) es una der-
matosis que se caracteriza por la presencia de papulas
eritematosas con un tapén de queratina central, que
sangra cuando se elimina. Estas papulas tienden a for-

Fig. 4—A) Estudio histopatoldgico de la placa anular que mues-
tra una hiperplasia epitelial que engloba las fibras eléasticas altera-
das con eliminacién transepidérmica a través de un canal ancho
(H/E x200). B) Detalle que muestra células gigantes multinucleadas
alrededor de las fibras elasticas alteradas, algunas de ellas con fi-
bras elasticas en su citoplasma (H/E x400). C) Tincidn de fibras elas-
ticas que muestra la eliminacion transepidérmica de las fibras elas-
ticas alteradas en una zona con marcada hiperplasia epidérmica
(Verhoef-vanGieson, x200). D) Imagen de las fibras elasticas alteradas
en la capa cérnea (von Kossa, x400).

Fig. 3.—Aspecto clinico de la placa anular en la cara interna del brazo
izquierdo sobre la placa amarillenta, observada en octubre de 2002.

mar un patrén arciforme o serpiginoso. Se localizan
preferentemente en la nuca, caray extremidades®*. Su
patron de herencia no estd totalmente aclarado®. Exis-
ten casos familiares y se ha sugerido un patréon de he-
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rencia autosémico dominante con expresion varia-
ble5121% Se ha observado que los queratinocitos epi-
dérmicos que rodean el material elastotico eliminado
expresan el receptor de la elastina (de 67 kDa), el cual
podria estar implicado en su interaccion con la elasti-
nay su posterior eliminacion'.

La presencia de perforacion en las lesiones de PXE
ha planteado el interrogante acerca de si se debe con-
siderar como la asociaciéon de PXE y EPS'™!7 o simple-
mente como un «PXE perforante», es decir un PXE
con eliminacién transepidérmica!®%.

Creemos que existen dos situaciones distintas: el
primer grupo incluiria enfermos, que habiendo sido
diagnosticados previamente de PXE, en el curso de
su enfermedad desarrollan lesiones clinica e histopa-
tolégicamente indistinguibles de la EPS!?1%. Conside-
ramos que nuestra paciente se deberia incluir en el
primer grupo, y que esta situaciéon se debe considerar
como una asociacion de PXE y EPS. El segundo grupo
se trata de pacientes que desarrollan placas amarillen-
tas sugestivas de PXE, estando habitualmente locali-
zadas en la regién periumbilical. Sin embargo, estos
pacientes no presentan las manifestaciones oculares,
viscerales ni vasculares del PXE'"1. Este tltimo grupo
de enfermos, por tanto, dificilmente pueden ser diag-
nosticados de PXE. Es posible que la realizacion de es-
tudios dirigidos a dilucidar si este segundo grupo de
enfermos sufren una alteracién genética similar a la
descrita en el PXE permita incluir a estos pacientes
dentro del espectro clinico de esta entidad. A falta de
estos datos creemos que estas dos situaciones clinicas
diferentes no deben englobarse en el mismo grupo de
anomalia de las fibras eldsticas, ya que el pronéstico
en ambas situaciones es diferente, y reconocerlos
como procesos idénticos, podria generar confusion.

Queremos destacar la presencia del infiltrado gra-
nulomatoso en la vecindad de las papulas de EPS. Este
infiltrado esta compuesto por células gigantes multi-
nucleadas, que contienen fibras eldsticas en su cito-
plasma. Este infiltrado granulomatoso se puede en-
contrar tanto en la dermis reticular, dispuesto de
forma difusa, como alrededor de las zonas de elimina-
ci6én transepidérmica. Estos hallazgos han sido descri-
tos previamente en la EPS215. Se ha postulado que las
alteraciones del tejido conectivo pueden conllevar a
una respuesta de células gigantes que a su vez se se-
guiria de la eliminacién de dicha reaccion a cuerpo
extrano®. Esta eliminacion de las fibras elasticas alte-
radas explicarian la casi completa normalizacion de la
piel en las zonas de EPS.

El hecho que la EPS aparezca en un alto porcenta-
je en individuos que sufren una alteracién de las fibras
eldsticas, ya sea de causa hereditaria o inducida por
farmacos (como la D-penicilamina) %5, sugieren que la
EPS consistiria en el proceso reparativo de dichas fi-
bras elasticas. Estas fibras elasticas serian reconocidas
como cuerpo extrano, lo cual darfa lugar a una reac-
ci6én granulomatosa con su posterior eliminacién. Me-

rece destacarse el hecho de que previamente se haya
descrito la presencia de granulomas en algunos en-
fermos de PXE?!. Este hallazgo plantearia la hipotesis
de que la reaccién granulomatosa podria intervenir
en la fisiopatologia de la EPS. Por otra parte, se ha
descrito la asociacion de eliminacién transepidérmi-
ca a otros procesos granulomatosos, como granulo-
ma anular, nédulo reumatoide o liquen nitidus?.

La valoracién de la eficacia de las diversas modali-
dades terapéuticas en la EPS, incluido el tazaroteno®
es dificil, puesto que se ha descrito una involucién es-
pontdnea en la evoluciéon del proceso!. De forma
anecdotica se ha descrito una buena respuesta des-
pués del tratamiento con crioterapia, electrocoagula-
cion, hidrocortisona subcutanea, acido bicloroacéti-
co* e isotretinoina®.
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