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Elastolisis de la dermis papilar
similar a pseudoxantoma
elastico

@ CrossMark

Pseudoxanthoma Elasticum-like Papillary
Dermal Elastolysis

La elastolisis de la dermis papilar similar a pseu-
doxantoma elastico (EDPSP) es una entidad clinicopa-
tologica caracterizada por lesiones cutaneas similares
a las del pseudoxantoma elastico (PE) y la ausen-
cia o pérdida importante de las fibras elasticas en
la dermis papilar'. Presentamos un nuevo caso de
esta entidad, haciendo hincapié en su patogenia y
sus caracteristicas clinicopatologicas y dermatoscopi-
cas, asi como una revision de la literatura index-
ada.

Presentamos el caso de una mujer de 74 anos con bron-
quiectasias cronicas desde la infancia, insuficiencia aértica
y maculopatia en relacion con la edad. Consultaba por
lesiones asintomaticas en el cuello y las axilas desde hacia
4 meses. A la exploracion fisica presentaba papulas mil-
imétricas no foliculares parduzcas, que confluian formando
placas «en empedrado», simétricas en la region cervi-
cal, clavicular y axilar (fig. 1A). No referia antecedente
de traumatismo, exposicion solar prolongada o aplicacion
de tratamientos topicos. Negaba antecedentes familiares
de interés. La imagen dermatoscopica mostraba multiples
areas de coloracion parduzca con tendencia a confluir, asi
como multiples vasos de morfologia lineal y arboriforme
(fig. 1B). Los examenes cardioldgico y oftalmologico uni-
camente mostraron datos en relacion con su enfermedad
de base. El estudio histologico con hematoxilina-eosina no
reveld alteraciones especificas, pero la tincion con orceina
mostré una pérdida practicamente completa de las fibras
elasticas limitada a la dermis papilar (fig. 1 C). Se observo la
presencia de telangiectasias en la dermis papilar, asi como
ocasionales melanofagos dérmicos (fig. 1D). La tincion de
Von Kossa fue negativa (fig. 1E).

La EDPSP es una entidad infrecuente y de etiopatogenia
multifactorial descrita por Rongioletti y Rebora en 19927,
de la que se han publicado cerca de 50 casos afectando a
mujeres a partir de la 6.2 década de la vida (tabla 1).

Se caracteriza por la presencia de papulas milimétricas,
no foliculares, que tienden a confluir formando placas «en

empedrado». Se distribuyen de forma simétrica en el cuello,
la zona supraclavicular y, en menor medida, las axilas, las
fosas antecubitales y el abdomen’. Suelen ser asintomaticas,
por lo que no precisan tratamiento.

No existen manifestaciones sistémicas asociadas, a difer-
encia de lo que ocurre en el PE, aunque si pueden
presentar comorbilidades propias de su grupo etario, como
hipertension arterial, dislipidemia o diabetes mellitus'. En
nuestro caso destaca la presencia de bronquiectasias croni-
cas. En la literatura no hemos encontrado ningln caso
de EDPSP asociado a bronquiectasias, y solo un caso de
PE con bronquiectasias crénicas®. Sin embargo, la impli-
cacion de las fibras elasticas en el desarrollo de estas
3 entidades parece evidenciar un mecanismo patogénico
comun.

Dermatoscopicamente se observan areas de coloracion
parduzca —correspondientes a las papulas clinicas— con
tendencia a confluir, asi como multiples vasos de morfologia
lineal y arboriforme®.

La EDPSP forma parte de las llamadas dermatosis invis-
ibles, siendo necesarias tinciones especificas para fibras
elasticas como Van Gieson u orceina’, o el uso de anticuerpos
monoclonales frente al componente P del amiloide®. Obser-
varemos bajo una epidermis normal o ligeramente atrofica
una pérdida parcial o total de las fibras elasticas en la dermis
papilar’>. Los melanéfagos dispersos en la dermis papilar,
presentes en nuestro caso, pueden considerarse como una
pista util para el diagnostico'. A diferencia del PE, no se
observan calcificaciones de las fibras elasticas con la tincion
de Von Kossa'">.

Estudios inmunohistoquimicos demostraron que el
defecto primario se encuentra en la elastina, ausente
en estos pacientes, y no en la fibrilina-1, ausente tanto en
pacientes con EDPSP como en controles de edad avanzada®.

Su etiopatogenia es controvertida. Rongioletti y Rebora
englobaron a la EDPSP dentro de los sindromes fibroelas-
toliticos relacionados con la edad', pese a que 2 de los
casos afecten a mujeres jovenes’ y de que Unicamente
se presente en mujeres. El papel de la radiacion ultra-
violeta es controvertido dado que, en ocasiones, existe
afectacion de piel no fotoexpuesta, no suele existir el
antecedente de excesiva exposicion solar, no se observan
otras lesiones cutaneas secundarias al dafo actinico, y solo
se encontré elastosis solar en un caso’>8. Otra hipétesis
considera la EDPSP resultado de una elastogénesis anor-
mal, dada la presencia de fibras inmaduras en la dermis
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Casos descritos de elastdlisis de la dermis papilar similar a pseudoxantoma elastico

Casos Sexo/Edad Antecedentes Esporadico/ Localizacion Sintomas Evolucion  Asociacion
personales familiar
Rongioletti M/65 No Esporadico  Cuello, No 5 anos No
etal.’ supraclavicular,
mastoidea
Rongioletti M/63 Queratocono Esporadico Cuello, No 4 anos No
etal.’ supraclavicular
Pirard et al.""  M/73 No Esporadico  Cuello, No Un afio No
supraclavicular
El-Charif M/80 No Esporadico Cuello, Prurito leve 4 meses No
et al.”? antebrazos,
abdomen
El-Charif M/63 HTA Esporadico  Cuello No Un ano No
et al."?
Patrizi et al.”>  M/69 No Esporadico  Cuello, No 4 afnos No
supraclavicular,
axilas
Vargas-Diez M/68 BRD, HTA, DLP Esporadico Cuello, No 4 anos No
et al.™ supraclavicular
Vargas-Diez M/70 HTA, DLP Esporadico  Cuello, Prurito leve DesconocidoNo
etal." supraclavicular
Orlandiet al.’® M/72 No Familiar Cuello, axila No 5 afios No
Orlandi et al."® M/74 No Familiar Cuello, axila No 7 anos No
Ohnishi et al.®  M/57 No Esporadico  Cuello No Un ano No
Ohnishi et al.®°  M/82 No Esporadico  Cuello, No Un ano No
supraclavicular
Ohnishi et al.®  M/67 IRC Esporadico  Cuello No 5 anos No
Ohnishi et al.®°  M/66 Fibromas uterinos Esporadico  Cuello No 3 anos No
Tajimaetal.”” M/61 DLP Esporadico  Cuello No 3 anos No
Tajimaetal.”” M/81 No Esporadico  Cuello, No 5-6 anos  No
supraclavicular
Akagi et al.® M/89 Cx calculos biliares Esporadico  Cuello No DesconocidoEFL
Byun et al.’ M/26 No Esporadico Cuello, axilas No Infancia No
Lee et al.? M/41 No Esporadico  Cuello Prurito leve 10 anos No
Lee et al.? M/62 No Esporadico  Cuello No Un ano ES
Monteagudo M/70 Dislipidemia, IVC Esporadico  Cuello No 2 anos No
etal.”
Alves et al.'® M/64 No Esporadico  Cuello No Un ano No
Lopez et al." M/61 No Esporadico  Cuello, axilas, No Varios afos No
fosas
antecubitales
Zadeh et al.?  M/67 No Esporadico  Cuello No 4 afos No
Abdullah M/58 No Esporadico  Cuello No 2 anos No
et al.”!
Rongioletti 17 mujeres. Media de edad de 61,8 anos; HTA (3), DLP (2), hipotiroidismo (una), DM-II (una), anemia (una),
et al.’! dermatitis atopica (una). Todos esporadicos. Cuello (100%), supraclavicular (41,2%) y axila (35,3%). Todos
asintomaticos
Revelles et al.> M/82 No Esporadico Cuello, MMSS Prurito leve 2 anos No
Revelles et al.”> M/66 TVP, nodulo tiroideo Esporadico Cuello, axila No 4 anos No
Ito et al.* M/72 No Esporadico  Cuello No 3 anos No
Pranteda M/64 Miastenia gravis Esporadico  Cuello, No 2 anos No
etal.’ ocular, DM-II supraclavicular,
hombros, fosas
antecubitales
Pranteda M/65 Histerectomia, Esporadico Cuello, axilas, Prurito leve 5 anos No
etal.’ sindrome del tinel fosas

carpiano antecubitales



CASE AND RESEARCH LETTERS

335

Tabla 1 (continuacion)

Casos Sexo/Edad  Antecedentes Esporadico/ Localizacion Sintomas Evolucion Asociacion
personales familiar
Pranteda M/75 Osteoratritis de Esporadico Cuello, No Desconocido  No
etal.’ cadera supraclavicular
Pranteda M/62 Espondilitis Esporadico Cuello No 13 anos No
etal.’ anquilopoyética

BRD: bloqueo rama derecha; Cx: cirugia; DLP: dislipemia; DM: diabetes mellitus; EFL: elastosis focal lineal; ES: elastosis solar; HTA:
hipertension arterial; IRC: insuficiencia renal cronica; IVC: insuficiencia venosa cronica; MMSS: miembros superiores; TVP: trombosis

venosa profunda.

Figura 1

A. Papulas milimétricas, no foliculares, de coloracion parduzca, que confluyen formando placas «en empedrado». B.

Areas de coloracién parduzca con tendencia a confluir, asi como multiples vasos de morfologia lineal y arboriforme. C. Ausencia
practicamente total de fibras elasticas en la dermis papilar, en comparacion con la dermis reticular, donde observamos fibras
elasticas tenidas con orceina (flechas negras) (orceina, x10). D. Presencia de melandfagos dispersos en la dermis papilar (flechas
rojas) (hematoxilina-eosina, x40). E. No se observan calcificaciones de las fibras elasticas con la tincion de Von Kossa (x 10).

reticular superior o de fibroblastos activados'>. Pranteda
et al. establecen la posible influencia de los glucocorticoides
en su patogenia, dada su capacidad de reducir la expresion
del gen de la elastina y su mARN en cultivos de fibroblastos
humanos’.

Aunque se trata de una enfermedad adquirida, la
afectacion de 2 hermanas'® y la ausencia de casos en varones
apoya la existencia de algun factor genético, hereditario u
hormonal, todavia sin determinar.

El diagnostico diferencial debe realizarse con otras der-
matosis elastoliticas (tabla 2), pero sobre todo con el

PE, entidad hereditaria que se manifiesta a partir de la
segunda década de la vida y que se asocia a complicaciones
sistémicas, especialmente cardiovasculares y oftalmoldgi-
cas, con una importante morbimortalidad.

En resumen, la EDPSP es una entidad fundamental-
mente adquirida y multifactorial, incluyendo tanto factores
genéticos como ambientales. Dado su caracter asin-
tomatico, lo prioritario es realizar un correcto diagndstico
descartando principalmente un PE, para asi evitar pro-
cedimientos diagnostico-terapéuticos innecesarios para los
pacientes.
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Tabla 2

Diagndstico diferencial de la elastdlisis de la

dermis papilar similar a pseudoxantoma elastico

Pseudoxantoma elastico

Papulosis fibrosa blanca del cuello
Elastosis dérmica de inicio tardio
Elastolisis dérmica superior
Elastolisis de la dermis media
Cutis laxa

Nevus anelastico

Anetoderma

Xantomas eruptivos

Mi

lia

Quistes eruptivos vellosos
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