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Muijer de 28 afios de edad que presenta maculas y papulas de aspecto atréfico, asintomaticas, localizadas en tronco y extremidades superiores de
8 anos de evolucion. Se realizé escision-biopsia de una de las lesiones que reveld mediante tincion de orceina una disminucion y fragmentacion de
las fibras elasticas en dermis reticular. Se descartaron posibles causas y asociaciones diagnosticandose de anetodermia primaria. Destacamos este
€aso por ser poco comun en la clinica y proponemos la elaboracion de un protocolo de actuacion ante una anetodermia.

(Vilanova Mateu A, Guiote Dominguez MV, Ruiz Carrascosa JC, Linares Solano J, Naranjo Sintes R. Anetodermia primaria. Med Cutan Iber Lat Am 2006;34:283-286)
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Summary

A 28 years old woman who complains because the presence of atrophic macules and papules appearing progresivelly in the last 8 years is repor-
ted. The lesions were asymptomatic and they were located in the trunk and arms. An excisional biopsy was performed. Ordein stain revealed an
important decrease and destruction of the elastical tissue in reticular dermis. Posible related causes and associated conditions were excluded and
the diagnose of a primary anetoderma were stablished. We like to emphasize this case report because it is an uncommon disease and at the same

time we propose a medical protocol for its study.
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La anetodermia, también denominada atrofia macular, se
engloba en el grupo de alteraciones del tejido conectivo y
deriva de “anetos” que significa laxo, término utilizado por
primera vez por Jadassohn en 1891. Su presentacion es
poco frecuente y merece considerar su estudio de forma
protocolizada.

Caso clinico

Mujer de 28 afios de edad, sin antecedentes patolégicos,
personales ni familiares de interés, que consulta por presen-
tar maculas “atréficas” sin lesiones precedentes de 8 afios
de evolucion.

A la exploracion se observan numerosas lesiones cir-
cunscritas, ovaladas, de 0,5 a 1,5 cm de didmetro, asinto-
maticas, distribuidas por tronco, sobre todo en abdomen
(Figura 1), cuello y brazos. La superficie de las lesiones pre-
senta un aspecto atréfico, arrugado, donde hace protusion
el tejido adiposo y de consistencia blanda a la palpacion
(Figura 2).

La paciente preocupada sobre todo por el aspecto estéti-
co de las lesiones, refiere que le han realizado biopsias con
anterioridad en las que se informan de cicatriz o muestra sin
alteraciones morfologicas significativas.

Con el diagndstico clinico de morfea tipo guttata, nevus
lipomatoso, anetodermia o hipoplasia dérmica focal, se reali-
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Figura 1. Lesiones blandas de aspecto protruyente en el tronco.

za escision-biopsia de una de las lesiones localizadas en
region subaxilar izquierda. El estudio histoldgico (Figuras 3y 4)
revela una epidermis normal, discreto engrosamiento de las
fibras de colageno y ausencia de células inflamatorias en la
dermis. La tincion de acido tricomico muestra una dermis de
grosor normal detectandose una disminucién y fragmentacion
de las fibras elasticas mediante la tincion de orceina con lo
que se confirma el diagnéstico clinico de anetodermia.

Las pruebas complementarias que se le realizaron fue-
ron todas normales: bioquimica, incluyendo funcién hépati-
ca; hemograma con velocidad de sedimentacién eritrocitaria
(VSG); C3, C4; funcion tiroidea (TSH, T4); serologia para
VHA, VHB, VIH, Borrelia burgdorferi y lues negativas. Anti-
cuerpos antinucleares negativos. También se llevo a cabo un
estudio de coagulacién: antitrombina Il 101% (v.n.: 80-
120); factor XII 150% (v.n.: 66-150); anticoagulante ltpico
negativo; anticuerpos anticardiolipinalg Gy lgM < 7,5y
anticuerpos antifosfolipidos dentro de la normalidad).

Con el diagnoéstico de anetodermia primaria de Schwe-
ninger-Buzzi optamos por realizar tratamiento con penicilina
con el objetivo de mejorar las lesiones y evitar la aparicion de
nuevas, el cual fracasoy por ello suspendimos. En la actuali-
dad la paciente refiere aparicion de nuevas lesiones pero de
forma mas paulatina.

Comentario

La anetodermia primaria es una rara alteracion elastolitica
de etiopatogenia incierta y discutida. En el afio 1970, prime-
ro Edelson y Grupper[1]y posteriormente Kossard y cols.[1]
demostraron la participacion del sistema inmune en la etio-
patogenia de esta enfermedad pero no pudieron justificar la
asociacion de esta alteracion y la lesion clinica de anetoder-
mia. Demostraron depositos de IgM y C3 con patrén granu-
lar alo largo de la uniéon dermoepidérmica de la piel afectada
asi como depésitos fibrilares en dermis y depdsitos de C3 en
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Figura 2. Méculas atrdficas en la cara interna del brazo.

las fibras elasticas autoflorescentes. Se ha especulado con
la posibilidad que los depo6sitos inmunologicos en dermis o
dentro de las paredes de los capilares afectos podrian oca-
sionar isquemia y esto desencadenar una degeneracion de
las fibras elésticas[2].

Por otra parte hay estudios que proponen una alteracion
en el balance de metaloproteinasas en la piel anetodérmica
que podrian participar en la degradacion de las fibras elasti-
cas[3]. También se ha observado la asociacion con anticuer-
pos antifosfolipidos y alteraciones protombéticas por lo que
algunos autores han propuesto un estudio detallado de la coa-
gulacién en pacientes que padecen anetodermia [4, 5, 6].
Otras investigaciones, aunque con resultados contradicto-

Tabla 1. Clasificacion de la anetodermia

Primaria/ldiopatica:

— Schweninger-Buzzi (no inflamatoria)
Aparicién de maculas atréficas sin lesiones precedentes
Localizadas con mas frecuencia en tronco

— Jadassohn-Pellizari (inflamatoria)
Lesiones que se inician con eritema o urticaria

Secundaria/Post-inflamatoria (tabla 2):

Causas mas frecuentes : acné y varicela; acrodermatitis crénica
atrofica, sifilis, picaduras de insectos, lupus eritematoso...
Farmacos inductores: Penicilamina

Anetodermia del prematuro

Hereditaria o familiar
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Tahla 2. Diagnostico diferencial de anetodermia

— Cicatrices

— Morfea (forma guttata)

- Atrofoderma de Pasiniy Peirini
- Liquen escleroso y atréfico

- Hipoplasia focal dérmica
— Nevus lipomatoso

- Nevus del tejido conectivo
- Neurofibromas

- Acrodermatitis crénica atrofiante - Cutis laxa

- Atrofia maculosa variolifonnis cutis - Lupus eritematoso discoide
— Atrofodermia folicular - Neurofibromas

— Estrias de distension — Elastosis postinflamatoria

rios, relacionan la anetodermia con la infeccion por borrelia 'y
por este motivo plantean el estudio de borreliosis mediante
serologia y PCR de la lesion cutdnea de anetodermial7].

La anetodermia predomina en mujeres entre los 20 y 40
afios de edad con la aparicion de forma progresiva de méacu-
las o0 papulas atréficas redondeadas u ovaladas, blanco-ceru-
leas, bien delimitadas que miden desde mm. a uno 0 mas
cms. Su localizacién mas frecuente es en tronco y extremida-
des superiores. La piel es arrugada y fina como papel de
fumar, de manera que al presionarla, el tejido subyacente
puede protuir como si de una hernia se tratase. Su evolucion
suele ser en forma de episodios recurrentes donde areas de
anetodermia persisten de forma estable o irreversible.

El estudio histolégico sugiere que la alteracion fundamen-
tal es un elastosis focal, es decir, una pérdida focal o completa
del tejido eléstico en dermis papilar y/o reticular media asocia-
da a un infiltrado perivascular inflamatorio probablemente
siempre presente en estadios iniciales de la lesion[8]. En fases
mas tardias se observa una disminucion del infiltrado inflama-
torio perivascular, apreciandose escasez de fibras elasticas
siendo éstas finas, irregulares y fragmentadas.

cla de células inflamatorias.

(tinciones de &cido tricromico y orceina).

La clasificacion de la anetodermia (Tabla 1) engloba dife-
rentes formas, entre ellas, la primaria o idiopética dividida
clasicamente en inflamatoria y no inflamatoria a pesar de
presentar una histologfa y una fisiopatologfa similar[9].

También se describen muchas enfermedades asociadas
a la anetodermial[10], como anomalias oculares, 6seas y
alteraciones cardiovasculares, entre otras.

El diagnédstico de esta enfermedad es fundamentalmen-
te clinico debiéndose realizar el diagnostico diferencial[11]
con otras alteraciones cutaneas (Tabla 2), excluyendo cual-
quier posible causa y confirméandose posteriormente con el
estudio histolégico.

En la actualiad, no existe un tratamiento eficaz para esta
enfermedad. Los siguientes farmacos se han visto implica-
dos aunqgue sin resultados concluyentes: corticoides intrale-
sionales, dapsona, penicilina G, vitamina E, aspirina, nicoti-
na, fenitoina, hidroxicloroquina, colchicina[12], etc. Una
opcion terapéutica véalida en caso de existir lesiones peque-
flas y pocas en nimero seria la extirpacion quirdrgica.

En conclusion, la anetodermia primaria, al ser una enti-
dad poco frecuente carece de un estudio de laboratorio
estandarizado. Ademas, debido a la gran cantidad de posi-
bles asociaciones con diferentes alteraciones y la impor-
tancia de descartar una anetodermia secundaria, creemos
conveniente la elaboracion de un protocolo de actuacion
donde las pruebas de laboratorio que aconsejamos realizar
serian:

— Historia clinica detallada y exploracién fisica por apa-
ratos.

— Bioquimica con funcién hepatica, hemogramay VSG.

— Estudio inmunolégico: ANA, ENA, Ac. Antifosfolipido,
C3,C4.
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— Estudio de la coagulacion determinando niveles de
antitrombina I, homocisteina y actividad de proteina

CyS ().

— Serologia de borreliay PCR de las lesiones.

— Serologia de Sifilis, VHB, VIH.

— Estudio de hormonas tiroideas (TSH, T4).
— Biopsia escisional y biopsia en fresco para inmunoflo-

rescencia directa.

Bibliografia

286

Edelson Y, Grupper MC. Anetodermie
maculeuse et lupus erythemateux. Bull Soc
Fc Dermatol Syphil 1970;77:753-56.

Bilen N, Bayramgurler D, Sikar A. Anetodermia
associated with antiphosfolipid syndrom and
systemic lupus erytematosus. Lupus 2003;
12:714-6.

Ghomrasseni S, Dridi M, Gogly B. Anetoder-
ma: an altered balance between metallopro-
teinases and tissue inhibitors of metallopro-
teinases. Am J Dermatopathol 2002;24:
118-29.

Hodak E, Shamai-Lubovitz O, David M.
Immunologic Abnormalities Associated with
Primary Anetoderma. Arch Dermatol 1992;
128:799-802.

Med Cutan Iber Lat Am 2006;34(6):283-286

— Despistage de anomalias 6seas, alteraciones cardia-
cas y fondo de ojo.

*Ante la posibilidad de riesgo de alteraciones protromboti-
cas se ha propuesto el andlisis genomico del factor V

Sparsa A, Piette JC, Wechsler B. Aneto-
derma and its prothrombotic abnormali-
ties. J Am Acad Dermatol 2003;49:1008-
12.

Hodak E, Feuerman H, Molad Y, Monselise
Y, David M. Primary anetoderma: a cutaneous
sign of antiphospholipid antibodies. Lupus
2003;12:564-8.

Bauer J, Leitz G, Palmedo G, Hugel H.
Anetoderma: Another facet of Lyme disease?
J Am Acad Dermatol 2003;48:586-8.
Venecie PY, Winkelmann RK. Histopathologic
findings in anetoderma. Arch Dermatol
1984;120:1040-4.

Prizant TL, Lucky AW, Frieden IJ. Spontaneous
Atrophic Patches in Extremely Premature

10.

11.

12.

Q506R/G y la mutacion de protombina 20210G/A[5].

Infants. Anetoderma of Prematurity. Arch
Dermatol 1996;132:671-674.

Venencie PY, Winkelmann RK. Anetoderma:
Clinical findings, associations, long-term
follow-up evaluations. Arch Dermatol 1984;
120:1040-1044.

Aghaei S, Sodaifi M, Aslani, Mazharinia N.
An unusual presentation of anetoderma:
a case report. BMC Dermatol. 2004; 19; 4:9.
Braun R, Borradori L, Chavaz P. Treatment of
primary anetoderma with colchicine. J Am
Acad Dermatol 1998;38:1002-3.





