¢{CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

Papulas blanquecinas pequenas
de distribucion simétrica en
cuello, antebrazos y tronco

Small whitish papules distributed symmetrically on the
neck, forearms and trunk
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Caso clinico

Paciente de sexo femenino, de 64 afios de edad.

Antecedentes personales: un episodio de hematemesis que requiri6 internacién.
El examen endoscépico mostrd gastropatia reactiva y mucosa gdstrica congesti-
va. En forma concomitante presenté anemia severa, indicdndose una transfusién
de sangre y suplemento con hierro y dcido félico.

Enfermedad actual: progresion de lesiones con intenso prurito que comenzaron
hace dos meses en region posterior y lateral de cuello hasta alcanzar el estado
actual en el lapso de 20 dias.

Examen fisico: numerosas pdpulas no foliculares, milimétricas, blanquecinas
localizadas simétricamente en regién lateral y posterior de cuello, cara anterior
de hombros, axilas y fosa antecubital (fotos 1 y 2).

Exdmenes complementarios: hemograma (previo a la transfusion); hemoglobi-
na: 6%; hematocrito: 23%; GR 2300000/mm?.

Examen oftalmolégico y cardiolégico: normal.

Histopatologia: se observé epidermis sin lesiones significativas. En dermis pa-
pilar, marcada fragmentacién y disminucién de las fibras eldsticas. Las fibras
eldsticas de dermis reticular y perifolicular estdn conservadas (foto 3) (Dermatol.
Argent., 2011, 17(3): 246-248).
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Diagnostico

Elastélisis de la dermis papilar (EDP) tipo pseudoxantoma elastico.

La EDP fue descripta en 1992 por Rongioletti y Rebora.!
Es un desorden adquirido, exclusivo del sexo femenino, en
su mayorfa mayores de 60 afios, con muy escasas comuni-
caciones en mujeres menores de 40 afnos.? Hay sélo una pu-
blicacién con afectacién familiar en dos hermanas de 72 y
74 afios de edad.?

Clinicamente se manifiesta como mdaltiples papulas no foli-
culares, de 2-3 mm, amarillentas, color piel o blanquecinas,
asintomdticas o pruriginosas, con un aspecto en empedrado.
Las pépulas pueden agruparse en placas, se disponen en for-
ma simétrica en regiones supraclavicular, lateral y posterior
de cuello, porcién flexora de antebrazos, axilas, inferior de
abdomen y en pliegues inflamados.* El aspecto en empedra-
do se deberfa a pequefios focos de herniacién cutdneos de-
rivados de defectos de la red de fibras el4sticas subyacentes.
El estudio histopatoldgico muestra epidermis normal o atré-
fica. En la dermis papilar, las fibras eldsticas pueden estar au-
sentes o disminuidas y fragmentadas con pérdida del patrén
arborescente.’ Esto se hace més evidente al utilizar tinciones es-
peciales, como Verhoeff-Van Gieson, que muestran pérdida de
las fibras eldsticas en banda.® No se observan depdsitos célcicos.
Las fibras eldsticas estdn constituidas por un centro amorfo de
elastina y microfibrillas periféricas.” Mediante estudios bio-
quimicos se han identificado las siguientes proteinas como
constituyentes de las microfibrillas: fibrilina-1 (Fib-1), Fib-2,
microfibrilla asociada a proteina -1 (MAGP-1) y MAGP-4.
La etiologia de EDP es desconocida. Podria tratarse de ano-
malias de la elastogénesis debido a la presencia de fibras
eldsticas inmaduras' y por pérdida de elastina, Fib-1 y 2,
MAGP-1, MAGP-4 en la dermis papilar, demostrable por
estudios inmunohistoquimicos.®® Estos hallazgos sugeririan
un proceso de reparacién activo al dafio elastolitico semejante
al encontrado en el envejecimiento intrinseco o cronoldgico.’
Los diagnésticos diferenciales incluyen: pseudoxantoma
eldstico, papulosis fibrosa blanca del cuello, elastosis dérmi-
ca focal de inicio tardio, elastdlisis de la dermis superior y
elastdlisis de la dermis media.* El principal por las impli-
cancias sistémicas es el pseudoxantoma eldstico, enfermedad
degenerativa hereditaria de las fibras eldsticas con variantes
autosémicas dominantes y recesivas, aunque existirfan mu-
taciones esporddicas en algunos casos.” Las manifestaciones
cutdneas no difieren de la EDP pero se agrega compromi-
so ocular (estrias angioides), gastrointestinal (hematemesis
o melena) y cardiovascular (angina, infarto, hipertensién y
aneurismas, entre otros). Los cambios degenerativos afec-
tan las fibras eldsticas de la dermis media e inferior; con
hematoxilina y eosina se presentan irregulares, cosinéfilas y
granulares. La tincién de Von Kossa demuestra la presencia
de fosfatos y carbonatos, y la de Alizarina roja, de calcio. La
calcificacién de la membrana de Bruch condiciona el desa-
rrollo de las estrias angiodes. La fragmentacién de la limina

eldstica interna de los vasos sanguineos y el engrosamiento y
fibrosis de la intima son la causa de debilidad de los mismos
con tendencia a rupturas o aneurismas.

La papulosis fibrosa blanca del cuello es considerada como
parte de un mismo espectro de enfermedad: sindromes fi-
broelastoliticos relacionados con la edad.!!

Similares alteraciones en la elastina se han observado en la
elastélisis de la dermis media, donde la pérdida de tejido
eldstico con un patrén en banda se observa en la dermis
media; en tanto que en la EDP ocurre en la dermis papilar.
La edad avanzada de los pacientes con elastosis de la dermis
focal de inicio tardio sugiere también un proceso relacio-
nado con el envejecimiento intrinseco.'? La elastélisis de la
dermis superior presenta elastofagocitosis.

No existe tratamiento para la EDP. Nuestra paciente mejord
del prurito con el empleo de tacrolimus 0,1% aplicado dos
veces por dia.
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