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Dermatosis con eliminacion transepidérmica
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RESUMEN

Las enfermedades perforantes constituyen un grupo de desordenes caracterizados por la eliminacion transepidérmica de
algunos componentes de la dermis. Se hace una revision de las cinco dermatosis principales en las que se ha desctito
fenémeno de eliminacion transepidérmica (elastosis perforante serpiginosa, colagenosis perforante reactiva, foliculitis
perforante, enfermedad de Kyrle y dermatosis perforante reactiva).

Palabras clave: Eliminacion transepidérmica.
ABSTRACT
The perforating diseases constitute a group of disorders characterized by the transepidermal elimination of some compo-

nent of the dermis. A revision was carried out five dermatosis involving transepidermical elimination (elastosis perforans
serpiginosa, reactive perforating collagenosis, perforating folliculitis, Kyrle’s disease and acquired perforating dermatosis).

Key words: Transepidermal elimination.

INTRODUCCION

Con el nombre de “enfermedades perforantes” se inclu-
ye a una amplia y heterogénea variedad de procesos
dermatologicos en las que esta presente el fenémeno
de eliminacion transepidérmica, el cual se refiere al paso
de material extrafio desde el corion a la superficie a tra-
vés de la epidermis o del epitelio folicular.!

El mecanismo de eliminacion transepidérmica fue
propuesto por Mehregan en 1967 e intenta explicar los
hallazgos encontrados en los diferentes desordenes
perforantes. Se han sugerido 3 tipos de respuestas que
pueden ocurrir frente a la presencia de sustancias anor-
males en la dermis:?

l. El material inerte de la dermis simplemente perma-
nece en ella sin respuesta del huésped o son lleva-
dos a la region de los ganglios linfaticos regionales.

2. Sustancias irritantes causan dafio con necrosis o0 in-
flamacion granulomatosa; cuando estos eventos ocu-
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rren superficialmente, se presenta necrosis epidér-

mica y ulceracion con la eliminacion posterior de és-

tos.

3. Los materiales pueden ser eliminados a través del
epitelio, por ejemplo, epidermis o epitelio folicular.®
En dermatologia clasicamente se reconocen 4 tipos

de dermatosis perforantes, a las que en los ultimos 15

afios se ha agregado una quinta: la dermatosis perfo-

rante reactiva*® (Cuadro |).

En todas ellas la perforacién epidérmica es el rasgo
mas llamativo y predominante, existiendo otros cuadros
dermatolégicos donde la perforacion es un hallazgo
casual o secundario (Cuadro Il).

ELASTOSIS PERFORANTE SERPIGINOSA

Sinénimos:
Queratosis folicular serpiginosa, elastoma intracapilar
perforante verruciforme, elastoma perforante.

Definicion:

Es una afeccién rara de la piel, probablemente determi-
nada genéticamente, caracterizada por la expulsion de
tejido elastico dérmico a través de la epidermis, que se
expresa como papulas umbilicadas en la piel. Estas
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CUADRO |. ENFERMEDADES CON ELIMINACION
TRANSEPIDERMICA, PRINCIPALES O
CLASICAS.”

1. Elastosis perforante serpiginosa
2. Colagenosis perforante reactiva
3. Foliculitis perforante

4. Enfermedad de Kyrle

5. Dermatosis perforante adquirida

papulas se agrupan tipicamente en patrones arciformes
0 serpiginosos.®

Historia:
Fue descrita en 1953 por Lutz, con el nombre de kera-
tosis follicularis serpiginosa, poco tiempo después fue
reconocida por Miescher en 1955, quien presentd un
completo estudio histopatol6gico. Mas de 100 han sido
publicados con esta afeccién durante la Ultima década.
Dammert y Putkonen, en 1958, le dieron la denomina-
cién actual.®

Haber en 1959 y Mehregan en 1968 definen las ca-
racteristicas clinicas de la enfermedad. Mehregan aporta
11 casos y revisa 90 pacientes descritos, asociando la

EPS al sindrome de Down y a desérdenes del tejido
conectivo como el sindrome de Ehlers-Danlos, osteo-
génesis imperfecta, pseudoxantoma elastico y el sin-
drome de Marfan. De los casos que analizé eran meno-
res de 30 afios y la relacién de varones frente a mujeres
era de 4 a 1. La enfermedad es rara.®®1°

Epidemiologia:

La mayoria de los pacientes descritos en la literatura se
encuentran en edades comprendidas entre los cinco
afos el mas joven y ochenta y cuatro el mas viejo, en-
contrandose con una edad media comprendida entre la
segunda década como promedio.™*

Ambos sexos son afectados, siendo la proporcion
hombre-mujer de 4:1.EPS ha sido descrita en todas las
razas del mundo siendo més frecuentemente ubicada
por autores norteamericanos y europeos. Pocos casos
han sido publicados en Sudafrica y Japén.”2

Etiologia y patogénesis:

La causa de la EPS es desconocida, pero se ha propues-
to un defecto genéticamente determinado del tejido elasti-
co, que puede ocurrir aislado, pero es mas frecuente que
se asocie con otras anomalias del tejido conectivo. La
mayoria de enfermedades del tejido conectivo que se aso-

CUADRO Il. OTRAS ENFERMEDADES CON ELIMINACION TRANSEPIDERMICA.

Eliminacién de tejido elastico alterado
» Elastosis perforante serpiginosa
» Pseudoxantoma elastico perforante
» Elastosis solar perforante

» Condrodermatitis nodularis helicis crénica perforante

Foliculitis perforante
Eliminacién de colageno alterado
» Colagenosis perforante reactiva
» Colagenoma perforante verruciforme
» Colageno dafiado por esteroide intralesional
Productos de la queratinizacion
» Poroqueratosis de Mibelli perforante
» Quistes epidérmicos
Eliminacién de material mucinoso
* Quistes mixoides
» Alopecia mucinosa
» Quiste mixoide perforante
» Mucinosis papular perforante
Eliminacién de material calcinado
» Calcinosis cutis
» Osteoma cutis

Eliminacién de procesos granulomatosos
« Infecciosos (lepra, cromomicosis, tuberculosis,
blastomicosis, criptococosis, leishmaniasis,
aspergilosis
< Granulomas en empalizada: Necrobiosis lipoidica,
granuloma anular perforante, nédulo reumatoide.
« Colagenoma verruciforme perforante
¢ Granuloma de Monsel perforante
* Sarcoide
* Liquen nitidus
Células inflamatorias y eritrocitos
 Exocitosis en micosis fungoides
 Talén negro
« Trombosis del hemangioma capilar
Amiloidosis cutanea perforante
Tumores
* Pilomatrixoma
¢ Queratoacantoma
« Melanoma maligno




* Rev Cent Dermatol Pascua « Vol. 11, Num. 1 « Ene-Abr 2002

42 Santamaria GV y cols. Dermatosis con eliminacion transepidérmica clasicas

cian con elastosis perforante serpiginosa muestran un
patron de herencia autosdomico dominante. Esta dermato-
sis ha sido informada en pacientes con enfermedad de
Wilson tratados durante mucho tiempo con penicilamina
en dosis elevadas, pero no en aquellos con enfermedad
de Wilson no tratada.®® También ha sido descrita en la cis-
tinuria tratada con penicilamina. Aun cuando el mecanis-
mo no esta claro, la EPS resulta de la deplecion del cobre
del tejido elastico. El cobre es un cofactor en la sintesis de
elastina. Las fibras elasticas desarrollan una configuracion
apelmazada que es patognomonica de elastosis inducida
por penicilamina. En su patogenia es fundamental el de-
posito de fibras elasticas morfologica y biogquimicamente
alteradas en la dermis. Estas actiian como cuerpo extrafio
y son eliminadas transepitelialmente.”1314

Enfermedades asociadas:

La EPS aparece en asociacion a algunos desérdenes
del tejido conectivo en un 26% de los casos asi tene-
mos: en el mongolismo para Rasmussen, la EPS repre-
sentaria el 1% en la poblacion de pacientes afectados
por sindrome de Down estudiados por ellos.*® Otros
casos son descritos por Beening y Rutier, Wilinson,
Walshe; destacando los trabajos de Ritchie y McCuistion,
Stritzler y Rasmussen, quienes presentan formas dise-
minadas de la enfermedad en sus pacientes.6-1

En el sindrome de Ehlers-Danlos 5 casos son reco-
gidos por Meara, Zambal, Korting, Mehregan y Christia-
son. London y cols. presentan un caso indicado que se
trataria de un sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV.2°

El primer caso de EPS asociado a osteogénesis im-
perfecta fue aportado por Reed y Pidgeon en 1964; otros
autores han descrito 9 casos como Kingsley, Carey, Hi-
tchy Lund.®

El pseudoxantoma elastico ha sido asociado a EPS y
se ha caracterizado por presentarse de forma generali-
zada, principalmente en los pacientes mayores de 30 afios
de edad.?*

También mencionadas han sido con el sindrome de
Rothmund-Thompson y acrogeria.

Otras asociaciones raras han sido la de Christinson,
quien describe a un paciente con EPS que presentaba
un aneurisma congénito del poligono de Willis. Igual-
mente han sido aportados 2 casos de EPS con extensa
afectacion cutanea, y anormalidades de las fibras elas-
ticas en visceras y rotura de los vasos, incluyendo la
arteria tirocervical. También han sido descritos pacien-
tes con asociacion a esclerosis sistémica progresiva, o
fracturas patolégicas 0seas.??

Existe una forma peculiar de presentacion la cual es
producida por la administracion de penicilamina en pa-

cientes que padecen la enfermedad de Wilson, en los
cuales se les produce una induccion de la EPS cuando
son tratados durante temporadas largas con dosis ma-
yores a 2 g diarios. Incluso se ha asociado una elasto-
sis cutaneovisceral diseminada con presencia de quis-
tes aéreos pulmonares por cambios de las fibras elasti-
cas pulmonares.”?

MANIFESTACIONES CLINICAS

En la actualidad existen tres tipos: idiopatico, reactivo
(asociado con una enfermedad del tejido conectivo) e
inducido por penicilamina. La lesion inicial de la EPS es
una péapula de color carne o rojiza con tapon queratosico
central que cuando se quita sangra. Las papulas miden
entre 2 a 5 mm de diametro, pudiéndose disponer des-
de el inicio en la periferia de un circulo o tener distribu-
cién serpiginosa, por otro lado, un grupo de péapulas
queratésicas pueden primero aparecer con disposicion
no especifica debido a que nuevas lesiones contindan
desarrollandose y otras regresan. Las lesiones pueden
asumir una mas definida configuracién, formando cada
una un completo circulo, herradura o una forma
serpiginosa.

Frecuentemente puede haber pequefas lesiones
satélites formadas por pequefios grupos de papulas en
forma de anillos o pequefios grupos papulosos.

Las lesiones a medida que involucionan dan lugar a
cicatrices atréficas, reticulares, lineales o retiformes, li-
geramente hipopigmentadas. Las areas de distribucion
por orden de frecuencia son: nuca y lados del cuello, las
extremidades inferiores y el tronco. Las lesiones tienden
a ser simétricas y asintomaticas, aunque a veces existe
prurito leve. Se ha observado el fenémeno de Kobner.
Las papulas pueden durar 6 meses a 5 afios, con apari-
cién de nuevas péapulas o resolucién espontanea.?”®

HISTOPATOLOGIA

Los rasgos esenciales son la hiperplasia y la elimina-
cion transepidérmica de tejido elastico. El diagndstico
se presume ya en los cortes teflidos con hematoxilina-
eosina, y los métodos para tejido elastico lo confirman.

Se identifican canales trasepidérmicos estrechos, rec-
tos, ondulados o en tirabuzén. En su porcion inferior a
menudo rodeados por epidermis proliferante que abraza
la entrada a modo de tenaza. El segmento inferior de los
conductos estd ocupado por masas necrobidticas azu-
les que consisten en una mezcla de células epiteliales
degeneradas, nucleos picnéticos de células inflamatorias,
y fibras muy eosinofilicas que representan al tejido elas-
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tico afectado. En la parte superior también pueden incluir
material queratdsico. La dermis superior revela un infil-
trado crénico, y con frecuencia, sobre todo cerca del ac-
ceso a los canales, células multinucleadas gigantes.

Cuando se emplean técnicas especiales se aprecia
con claridad el gran incremento en la concentraciony el
tamafio de las fibras elasticas en la dermis superior, y
en particular en las papilas, hecho que facilita el reco-
nocimiento de esta dermatosis porque es patognomo-
nico. En el sector inferior, los conductos transepidérmi-
cos exhiben algunas fibras elasticas normales, pero a
medida que migran, pierden su capacidad para reac-
cionar con los colorantes especificos. Son eosinofilicas
en sus coloraciones y se tifien con hematoxilina-eosina
y también con solucién de Giemsa.?

Diagnostico:
El cuadro clinico y su disposicién en una distribucion
tipica son altamente indicativos del diagnéstico.

Diagnostico diferencial:

Granuloma anular, poroqueratosis de Mibelli, sarcoidosis
anular, lupus vulgar y tifia corporal, deben ser conside-
rados. Histologicamente la colagenosis perforante
reactiva y la enf. de Kyrle deben considerarse diagnés-
tico diferencial %214

Tratamiento:

Existe una gran lista de tratamientos recomendados, sien-
do la mayoria de ellos ineficaces. Incluyendo formas
mecanicas como electrocoagulacién con legrado y
dermabrasion. Entre las modalidades fisicas se han refe-
rido buenos resultados mediante crioterapia con nitrége-
no liquido. También se emplearon la irradiacion con rayos
Xy luz ultravioleta. Ratnavel y Norris recomiendan la te-
rapia con isotretinoina oral, sin poder explicar su posible
mecanismo de accién. Destaca el trabajo de Mehregan
donde realiza curas oclusivas con papel de celofan,
obteniéndose resoluciones de las lesiones.%121425.26

COLAGENOSIS PERFORANTE REACTIVA

Definicion:

La colagenosis perforante reactiva (CPR) es una forma
peculiar de reactividad cutanea al trauma superficial,
caracterizada por la expulsion de tejido conectivo dege-
nerado a través de la epidermis.

Historia:
La CPR fue descrita por Mehregan et al. en 1967, quie-
nes informaron del caso de una nifia de 6 afios y medio

con erupcion que afectaba a las extremidades superio-
res e inferiores desde que tenia 9 meses. Bowenmyer
reproduce las lesiones mediante un traumatismo super-
ficial.?

Hay casos bien descritos en la literatura dermatolo-
gica, aunque escasas en numero. Para 1979 hubo un
total de 25 casos reportados, datos que demuestra la
poca frecuencia de la enfermedad.

En 1982 Poliak et al. publicaron la primera serie im-
portante (6 casos) de colagenosis perforante reactiva
del adulto, en la que todos los pacientes padecian dia-
betes mellitus. En la revision bibliografica que hicieron,
hallaron menos de 40 casos publicados hasta enton-
ces. Una nueva revision de esta variante de colageno-
sis perforante reactiva adquirida, realizada en 1994 por
Faver et al., les permitié hallar 16 casos previos, a los
gue afiadieron 6 casos nuevos. Proponen como crite-
rios diagnosticos para la colagenosis perforante reacti-
va del adulto los siguientes: A) como hallazgos histopa-
toldgicos de eliminacion de colageno necrético basdfilo
dentro de una depresion epidérmica en forma de copa.
B) clinicamente papulas umbilicadas con un tapén que-
ratosico central, y C) inicio de las lesiones después de
los 18 afios. En la forma clasica de la enfermedad se ha
descrito una herencia autosémica recesiva autosémica
dominante y también casos esporadicos.>#

Etiologia y patogenia:

La CPR parece tener antecedentes hereditarios, pues
la mayoria de las observaciones corresponden a her-
manos no mellizos, por lo que podria heredarse en for-
ma autosomica recesiva. Las lesiones aparecen duran-
te el primer afio de vida o en la infancia, ante traumatis-
mos superficiales. Después de un trauma superficial, el
tejido conectivo de las papilas dérmicas se hace necro-
biodtico y luego es eliminado a través de la epidermis
cuya continuidad se ha interrumpido. Las lesiones pue-
den producirse experimentalmente en individuos sus-
ceptibles.?

Manifestaciones clinicas:

Ademas del tipo congénito se registra otro adquirido,
gue sobreviene en la vida adulta, acompafiando a la
diabetes mellitus y la insuficiencia renal crénica.

La CPR afecta de preferencia a los nifios y continua
durante la vida adulta. Las papulas que en su inicio tie-
nen el tamafo de la cabeza de un alfiler, llegan a medir
de 5 a 10 mm, poseen una porcion central cubierta de
queratina que es dificil de desprender, lo cual puede dar
lugar a sangrado, dejando al descubierto una zona umbi-
licada, la duracion de cada papula es de 8 a 6 semanas
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aproximadamente. Al involucionar dejan una mancha hipo
o hiperpigmentada y/o cicatrices varioliformes.® El feno-
meno de K&bner es caracteristico y ha sido demostrado
experimentalmente. Las papulas aparecen sobre areas
de traumatismo coincidiendo con el rascado, la abrasion,
lesiones de acné o picaduras de insecto.

Todo lo escrito hasta aqui es valido para las 2 varian-
tes de la enfermedad: la hereditaria o clasica y la adqui-
rida o del adulto.®

Enfermedades asociadas:

Se ha descrito la ocurrencia simultdnea de CPR del
adulto con lepra lepromatosa, SIDA, enf. de Hodgkin,
hiperparatiroidismo (probablemente debida a insuficien-
ciarenal crénica), hipotiroidismo, sindrome de Treacher
Collins, sindrome de Down, hepatopatia y artritis
reumatoide juvenil.23%

Histopatologia:

Las papulas recientes pequefias, no umbilicadas, reve-
lan un area de colageno necrobidtico muy basofilico en
la dermis papilar. A medida que los haces colagenos se
eliminan a través de una o varias perforaciones de la
epidermis, ésta forma una depresién redondeada
(Mehregan).

Las lesiones antiguas umbilicadas, en las que gran
parte del colageno se expulso, revelan acumulacion de
gueratina paraqueratésica, colageno basofilico y muchos
nucleos picnéticos de células inflamatorias que consti-
tuyen el tapon visible. La epidermis de la base del tapén
se atrofia y posee perforaciones verticales que dan paso
a los haces colagenos basofilos provenientes de la der-
mis subyacente. Cuando el colageno alterado se agota,
la epidermis se regeneray las perforaciones se cierran.

Los haces basofilicos de colageno se colorean de
rojo con método de Van Gieson. Las tinciones especia-
les no detectan incremento de las fibras elasticas en la
dermis ni material elastotico en el tapon queratdsico o
las perforaciones. En la periferia de la depresion, la epi-
dermis puede ser hiperpléasica.?

Diagnostico:

La presencia tipica de papulas queratdsicas umbilicadas
en areas expuestas siguiendo a pequefios traumas,
sobre todo en nifios con una historia familiar, es muy
indicativo de la enfermedad.

Diagnostico diferencial:

Histologicamente foliculitis perforante, granuloma anu-
lar perforante, enfermedad de Kyrle, elastosis perforante
y molusco contagioso.

Tratamiento:
En la literatura dermatolégica se mencionan varios me-
dicamentos para el tratamiento de esta afeccién, pero
con escaso éxito, como antibidticos, vitamina A oral e
intramuscular, aceténido de triamcinolona y queratoliti-
cos topicos.

El tratamiento se basa fundamentalmente en preve-
nir el trauma local. Se han publicado resultados muy
contradictorios al evaluar la accion del &cido retinoico
topico. Algunos pacientes notan una mejoria durante los
meses de verano. Lo mismo sucedié con un paciente
de Serrano y colaboradores, quienes decidieron insti-
tuir fotoquimioterapia con UVA. Este tratamiento no re-
dujo el curso de las lesiones pero indujo un estado de
refractariedad, de modo tal que no aparecieron nuevas
lesiones durante mas de un afio. Mas aln, no pudieron
provocar las lesiones experimentales después del tra-
tamiento. No hallaron una explicacién para este efecto
beneficioso.”#

En el grupo de pacientes con CPR adquirida, el
tratamiento ird encaminado a mejorar la enfermedad
de base, instaurando medidas para disminuir el pruri-
to, rayos UVB, y controlar la glucemia en los pacien-
tes diabéticos. También se ha comprobado remision
clinica de estos procesos tras el transplante renal y
con los tratamientos empleados en la forma clasica
de CPR.

FOLICULITIS PERFORANTE

Definicion:

Es una enfermedad de la piel que se caracteriza por la
aparicion de papulas queratésicas de asiento folicular
localizadas sobre todo en zonas de extension de las
extremidades.

Historia:
En 1968 Mehregan y Corskey describieron 25 pacien-
tes con una erupcion folicular discreta, queratosica, que
afectaba principalmente a las extremidades y acufiaron
para esta condicion el término foliculitis perforante.

El trabajo original de Mehregan incluia a 17 mujeres
y a 8 varones, cuyas edades iban de 10 a 64 afos, con
un promedio de edad de 29 afios. Si bien existe consen-
SO en que no es una entidad rara, su incidencia exacta
es desconocida. Desde el final de la década del 70 se
registran cada vez mas casos en pacientes urémicos
sometidos a hemodialisis con rasgos de enfermedad de
Kyrle y/o foliculitis perforante, constituyendo la hiperque-
ratosis folicular urémica. La enfermedad se observa a
cualquier edad sin predominio de sexo.”
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Etiologia:
Se desconoce. Se ha considerado que el suceso pato-
I6gico inicial seria una perforacion de la pared folicular.®

Manifestaciones clinicas:

Las lesiones individuales comienzan como papulas
foliculares eritematosas separadas, de 2 a 8 mm de dia-
metro con un tapén queratinoso blanquecino central muy
adherente, que puede estar atravesado por un pelo.
Luego de extraer el tapdn persiste una pequefia depre-
sion crateriforme sangrante. Las lesiones se desarro-
llan lentamente durante semanas o meses y al curar
dejan una mancha hipopigmentada o una cicatriz su-
perficial*®®” (Figuras 1, 2 y 3).

Enfermedades asociadas:
Incluye psoriasis (2 casos), acantosis nigricans juvenil, hi-
pertension y enfermedad cardiovascular arteriosclerotica.
Achenbach et al. describieron un caso vinculado a
hepatitis cronica persistente y eritema nudoso. Hay tra-
bajos que vinculan a la foliculitis perforante con diabe-
tes mellitus e insuficiencia renal crénica, pero es prefe-
rible ubicar a esta entidad en una categoria separada.

Histopatologia:

Dentro del foliculo piloso dilatado se encuentra material
orto y paraqueratosico entremezclado con restos basofili-
cos, compuestos por colageno degenerado y células infla-
matorias, y fibras elasticas alteradas muy eosinofilicas.
Suele agregarse un pelo incurvado. Se aprecia una o va-
rias areas de perforacion del epitelio folicular en la zona
infundibular, a cierta distancia del nivel de las glandulas
sebéaceas. En los puntos de perforacion, la dermis mues-
tra un infiltrado inflamatorio focal con colageno degenera-
do y como hallazgo caracteristico, fibras elasticas dege-
neradas que perdieron sus propiedades tintoriales orcein-
ofilicas y se ornan eosinofilicas brillantes. Este foco dérmi-
co se rodea con el epitelio folicular proliferante, asciende
hacia la cavidad del foliculo, y por ultimo se elimina a tra-
vés del poro. En las coloraciones especiales se comprue-
ba incremento de las fibras elasticas en la dermis.?

Diagnostico diferencial:
Foliculitis bacteriana, granuloma de Majocchi o acné.

Tratamiento:
No se conoce un tratamiento especifico para la foliculitis
perforante.

Han sido usadas varias formas terapéuticas, pero en
general no han tenido éxito. Incluyen corticoides topi-
cos, antibioticos topicos y sistémicos, vitamina A por

via oral y queratoliticos. Patterson et al. trataron las le-
siones de un paciente con &cido retindico tépico al
0.05%, dos veces al dia y notaron resolucion completa,
con solo cicatrices atrdficas, al cabo de 5 meses. Ostle-
re et al. obtuvieron resolucién casi completa de las le-
siones de un paciente sometiéndolo a dialisis peritoneal
durante 3 meses. No hubo en cambio modificacién del
prurito leve que tenia el paciente.”*®

ENFERMEDAD DE KYRLE

Sinonimia:
Hiperqueratosis folicular y parafolicular penetrante en
el cutis, hiperqueratosis penetrante.

Definicion:

Es un desorden raro de la queratinizacion en el que,
focalmente, el nivel de queratinizacion de la epidermis
se ve progresivamente dislocado hacia la union
dermoepidérmica, con la consecuencia eventual de una
penetracién de material corneo en la dermis.

Historia:

Descrita primeramente por Kyrle en 1916 como una
dermatosis grave que afectaba casi todo el tegumento,
se caracterizaba por multiples papulas y nédulos
queratésicos del tamafio de una cereza.?

Desde entonces ha sido comunicada de forma espo-
radica y se ha llegado a debatir si es 0 no una entidad
distintiva.

La enfermedad es raray se presenta en dos formas:
la primera afecta mas frecuentemente a adultos jove-
nes y la segunda a pacientes de mas edad con diabe-
tes y enfermedad renal. Afecta mas a mujeres (relacion
6 a 1) y ocurre en la tercera a quinta década de la vida,
pero puede verse en nifios y adolescentes.

Etiologia y patogenia:
La etiologia de la enfermedad de Kyrle se desconoce. Su
aparicion en humanos sugiere un trasfondo genético,
posiblemente con forma de herencia autosémica recesiva.
El evento patégeno basico de este desorden es una
progresiva dislocacion del nivel de queratinizacion ha-
cia la union dermoepidérmica. En este sentido la enfer-
medad de Kyrle es un desorden Unico de la queratiniza-
cion. La causa de esta asincronia de regeneracion y
diferenciacion epidérmica, no se conoce.

Manifestaciones clinicas:
Comienza como una erupcion de papulas de forma co-
nica, verrucoide o aplanada, superficiales, bien defini-
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Figura 2. Foliculitis perforante, aspecto clinico de la regién
intermamatria.

Figura 3. Foliculitis perforante, acercamiento de las anterio-
res.

das, frecuentemente escamosas y secas. A veces
como pequefias papulas eritematosas con crecimien-
to de un tapon central queratésico rodeado por un halo
inflamatorio o como nédulos hiperqueratésicos hiper-
pigmentados de localizacion folicular, cubiertos por
costras o escamas. Raramente aparecen como lesio-
nes lenticulares, ligeramente deprimidas, cubiertas por
una gruesa escamo-costra y centradas por un tapén
corneo, que al desprenderlo con una cureta, deja al
descubierto una depresion crateriforme, ligeramente
sangrante.

Ocasionalmente suele presentarse bajo la forma
de costras queratésicas psoriasiformes o bien como
finos puntos del tamafio de la cabeza de un alfiler,
mas palpables que visibles o de diminutos cuernos
cutaneos filiformes. El color de las lesiones es varia-
ble, unas veces es de color rojizo o ligeramente hi-
perpigmentadas o mas oscuras en relacion a la piel
adyacente, o bien como papulas color gris, violaceas,
castafio-amarillentas o castafio-parduscas. Finalmen-
te pueden aparecer como papulas eritematoescamo-
sas. El tamafio de las lesiones es variable, de 1 a 10
mm o de 5 a 15 mm. La localizacion varia segun los
pacientes, las zonas mas afectadas son las superfi-
cies de extension de miembros inferiores y superio-
res, pies, manos, rodillas, codos, region periumbili-
cal, tobillos, tronco, cuello y caderas. Es frecuente
observar lesiones en areas de traumatismos que pue-
den involucionar ciclicamente dejando cicatrices. El
namero de lesiones oscila entre algunos elementos
hasta 100 6 200.3940

Enfermedades asociadas:

Carter y Constantine sugirieron la hipétesis de que la
enfermedad de Kyrle pudiera ser una manifestacion in-
usual del sindrome diabético. Otras asociaciones co-
municadas han sido la insuficiencia hepatica y la insufi-
ciencia cardiaca congestiva.*

Histologia:

Histolbgicamente vemos: tapon queratdsico, conoideo,
lamelar, retorcido, con un contenido basofilico central.
La epidermis adyacente al tapon es acantdsica, asienta
sobre una epidermis adelgazada o atréfica, por donde
a veces penetra hacia la dermis papilar como un “cla-
vo”. En la dermis se origina un proceso inflamatorio de
tipo crénico o agudo, con formacién de microabscesos.
La coleccion inflamatoria suele estar constituida por
polinucleares, linfocitos, histiocitos, monocitos, células
gigantes de Langhans o de cuerpo extrafio y células
cornificadas aisladas.?
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Diagnostico diferencial:

Colagenosis perforante reactiva, foliculitis perforante,
gueratoacantomas eruptivos multiples, poroqueratosis
de Mibelli, pitiriasis rubra pilaris, liquen acuminado, li-
guen nitidus, prurigo nodularis, liguen verrugoso, enf.
de Darier, queratosis folicular.*?

Tratamiento:
No hay un tratamiento especifico para la enfermedad
de Kyrle.

Debido a que no hay cura para esta dermatosis el
tratamiento es sintomatico y paliativo. Los retinoides to-
picos y sistémicos pueden producir mejoria y remision
temporarias, pero la enfermedad recurre al suspender
el tratamiento. Se pueden utilizar compuestos vitamini-
cos del grupo A via oral o topica. La eficacia de la vita-
mina A depende de la capacidad de estimular la prolife-
racion epitelial y regular la queratinizacion.

El tratamiento local no es satisfactorio: los queratoli-
ticos y los preparados con acido retinoico ayudan a
mejorar el aspecto estético.”404344

DERMATOSIS PERFORANTE ADQUIRIDA

Sinonimia:

Dermatosis perforante de la enfermedad renal, enfer-
medad perforante adquirida, hiperqueratosis folicular
urémica.

Historia:
El més reciente descubrimiento acerca de las enferme-
dades perforantes ha sido su asociacion con falla renal.
Desde 1982 surgieron publicaciones de pacientes con
enfermedad renal, principalmente diabéticos, en hemo-
dialisis, con enfermedades con eliminacion transepidér-
mica. En su historial médico llamaba la atencion la exis-
tencia de prurito importante, la afectacion general y la
edad, ya que en su mayoria eran adultos. Pese a la se-
mejanza del cuadro clinico y de su histologia, fueron ca-
talogados de modo diferente como CPR, foliculitis perfo-
rante o enfermedad de Kyrle. Un primer avance fue ad-
vertir que no tenia sentido separar estas entidades a partir
de elementos clinicos insuficientes, como presencia o
ausencia de fendmeno de Kdbner, aparicion de las lesio-
nes tras un trauma superficial o que las mismas estuvie-
ran o no centradas por un pelo. Tampoco era una verda-
dera forma de clasificarlas histolégicamente en funcion
de que lo eliminado fuera fibras elasticas o de colageno.
Se vio entonces que estos cuadros tenian mas semejan-
zas que diferencias por lo que se adopté el nombre de
Dermatosis perforante Adquirida.?"4®

Etiologia y patogénesis:

Son desconocidas. La asociacion de la dermatosis
perforante adquirida (DPA) con IRC, hemodialisis o dia-
betes, puede considerarse causal, dado que 5 a 10%
de estos pacientes desarrollan DPA luego de un perio-
do variable de tratamiento. La DPA no se debe a la
hemodialisis, dado que ocurre también en pacientes con
IRC o diabetes que no son hemodializados, o se asocia
a otras enfermedades crénicas como hepatitis crénica
activa, insuficiencia hepatica, neoplasias malignas in-
ternas, hipotiroidismo y otras.

Manifestaciones clinicas:

Esta dermatosis de descripcion reciente (Garcia Bravo
y cols.) combina manifestaciones de la enfermedad de
Kyrle y la foliculitis perforante, y es bastante comudn en
los pacientes con insuficiencia renal crénica. En gene-
ral, las lesiones aparecen pocos meses después de
comenzar la didlisis (Hurwitz y cols.; White y cols.) Se
localizan en las superficies flexoras de las extremida-
des, pero también pueden presentarse en el tronco,
cuello, caray raras veces piel cabelluda. Son crénicas y
curan al cabo de meses sin producir cicatrices impor-
tantes. Consisten en papulas foliculares que con frecuen-
cia poseen un tapon queratosico central (Noble y cols.).
Pueden coalescer para formar placas verrugosas.“

Enfermedades asociadas:
Enfermedad renal, en su mayoria nefropatia diabética,
uropatia obstructiva y nefrosis hipertensiva.*

Histopatologia:

En las lesiones pequefias, el cuadro histoldgico es si-
milar al de la foliculitis perforante, con la perforacién si-
tuada en el infundibulo del foliculo piloso. En las méas
grandes, las perforaciones suelen situarse en la base
de lainvaginacion folicular. Los dos tipos pueden obser-
varse en la misma muestra de biopsia.*

Tratamiento:

Como en la enfermedad de Kyrle y foliculitis perforante,
la terapéutica incluye en uso de queratoliticos:
topicamente, administracion de tretinoina e isotretinoina
sistémica. Radiacion UVB, terapia con PUVA, y en le-
siones individuales, crioterapia. Se han descrito también
la remision espontanea y remision después del trasplan-
te renal o interrupcién de la hemodialisis.*34°
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