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Resumen

Las dermatosis perforantes (DP) o enfermedades por eliminacién transepidérmica son un grupo de entidades caracterizadas por la extrusion de
material dérmico alterado a través de la epidermis que incluye a la colagenosis perforante reactiva, la elastolisis perforante serpiginosa, la foliculi-
tis perforante y la enfermedad de Kyrle. Se caracterizan por la aparicion de papulo-nédulos centrados por tapones o costras queratésicas, prurigi-
nosos. Entre las opciones terapéuticas se describen los antihistaminicos, fototerapia y corticoides intralesionales, con resultados variables.
Objetivos. Describir 8 casos de dermatosis perforante diagnosticados en nuestro servicio.

Materiales y Métodos. Se realizo un estudio retrospectivo, observacional y descriptivo que evalu6 las caracteristicas clinicas, histologicas y la aso-
ciacion con patologia sistémica de los pacientes con diagnostico histolégico de dermatosis perforante que concurrieron a nuestro servicio entre sep-
tiembre de 2006 y julio de 2010.

Resultados. Se diagnosticaron 8 pacientes con dermatosis perforante. Del total, 5 (62,5%) fueron hombres y 3 mujeres (37,5%). La edad media
de presentacion fue de 57,12 afos (37-71 anos); 6 (75%) correspondian a enfermedad de Kyrle y 2 (25%) a foliculitis perforante; 6 (75%) se aso-
ciaban a insuficiencia renal cronica, 6 (75%) a diabetes mellitus, 1 (12,5%) a insuficiencia renal aguda y 6 (75%) a enfermedad cardiovascular.
Conclusiones. Si bien la mayoria de nuestros pacientes tenian antecedentes de diabetes y/o insuficiencia renal crénica como se describe en la lite-
ratura, cabe destacar que en uno de ellos no se encontrd ninguna de estas asociaciones. Adicionalmente, el 75% de los pacientes tenia antece-
dentes de enfermedad cardiovascular. Encontramos una mayor incidencia en hombres (62,5%) a diferencia de lo reportado en algunos trabajos.

(M°L Castellanos Posse, M. Jimena Nocito, C. Marchesi, R. Agustina Garuti, LE Carmona Cuello, L. Capelli, M.?M Lustia, G. Carabajal, MA Mazzini. Dermatosis perforantes:
presentacion de 8 casos. Med Cutan Iber Lat Am 2012;40(5):147-153)
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Summary

Perforating dermatosis (DP) comprises a group of diseases characterized by the extrusion of dermic debris through the epidermis. It includes reac-
tive perforating collagenosis, perforating folliculitis, elastosis perforans serpiginosa and Kyrle's disease. It presents as multiple pruritic papulo nod-
ules centered by a keratotic plug. Antihistamines, phototherapy and intralesional steroids are among the therapeutic options described, with vari-
able results.

Objectives. To describe 8 cases of perforating dermatosis diagnosed in our department.

Materials and Methods. We conducted a retrospective, observational and descriptive study evaluating clinical and histological features and asso-
ciation with systemic disease, of the patients with a biopsy confirmed, perforating dermatosis between September 2006 and July 2010.

Results. Eight patients with perforating dermatosis were diagnosed. Of them, 5 (62,5%) were male and 3 female (37,5%). Mean age of pres-
entation was 57,12 years (37-71 years); 6 (75%) corresponded to Kyrle's disease and 2 (25%) to perforating folliculitis; 6 (75%) were associat-
ed with chronic renal insufficiency, 6 (75%) with diabetes mellitus, 1 (12,5%) with acute renal insufficiency and 6 (75%) with cardiovascular
disease.

Conclusions. Although most of our patients had a history of chronic renal insufficiency or diabetes, as described in the literature, in one of them
no associated disease was found. Furthermore, 75% of the patients presented with cardiovascular disease. Unlike previous reports, we found a
greater incidence in men (62,5%) over women.

Key words: perforating dermatosis; acquired perforating dermatosis, Kyrle's disease.
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La dermatosis perforante adquirida (DPA) es una entidad
poco frecuente, de etiologia discutida. Se asocia a enferme-
dades sistémicas que se manifiestan con prurito siendo las
mas frecuentes la diabetes mellitus y la insuficiencia renal
cronicall]. Las cuatro variantes clasicas de dermatosis per-
forantes, denominadas colagenosis perforante reactiva
(CPR), elastolisis perforante serpiginosa (EPS), foliculitis
perforante (FP) y enfermedad de Kyrle (EK), presentan
caracteristicas clinicas e histopatolégicas similares[2, 3].
Rapini y col. en 1989, propusieron el término DPA para
incluir las manifestaciones de las distintas dermatosis perfo-
rantes (DP), tradicionalmente clasificadas como clésicas, en
el contexto de enfermedad renal y/o diabetes mellitus[4]

Materiales y métodos

Se realiz6 un estudio retrospectivo, observacional y descrip-
tivo de los pacientes con diagnéstico clinico e histolégico de
DP que concurrieron al Servicio de Dermatologia de nuestro
hospital entre septiembre de 2006 y julio de 2010 inclusive.

Se incluyeron todos los pacientes de ambos sexos que
concurrieron a la consulta espontdneamente o derivados
para evaluacion.

Las variables estudiadas fueron: edad, sexo, distribuciéon
de las lesiones, sintomas asociados, presencia de fenémeno
isomorfico de Kdebner, caracteristicas histopatolégicas y la
asociacion con patologia sistémica.

Se clasificaron las lesiones como localizadas cuando
comprometian una region corporal (ej. tronco, extremida-
des, etc.), y generalizadas cuando comprometian mas de
una region anatémica (ej. tronco y extremidades).

A todos los pacientes se les realizd estudio histopatolé-
gico con hematoxilina & eosina, y tinciones especiales para
evaluar la eliminacion de fibras de colageno y/o elasticas
(tricrémico de Masson y azul Victoria). Las muestras fueron
observadas por una médica dermatopatoéloga (Gnica obser-
vadora) del servicio de Anatomia Patolégica. Conforme a
los hallazgos, fueron clasificadas segun las caracteristicas
histologicas y el tipo de material de eliminacion transepidér-
mica.

Resultados

Se incluyeron 8 pacientes con diagnoéstico de DP. Las carac-
teristicas de la poblacién estudiada se describen en la tabla
1. Del total, 5 (62,5%) fueron hombres y 3 mujeres (37,5%).
La edad media de presentacién fue de 57,12 afios (37-71
afios). Ninguno de los pacientes tenia antecedentes familia-
res de DP. Las localizaciones més frecuentemente compro-
metidoas fueron los miembros superiores e inferiores
(87,5%) en su superficie extensora (Figura 1), seguidos por
el tronco (62,5%) (Figura 2), gluteos (37,5%) y polo cefélico
(12,5%). EI 62,5% de los pacientes tenia una distribucion
generalizada de las lesiones. EI 100% de los pacientes pre-
sentaba prurito como sintoma cardinal y el 87,5% fenémeno
de Kéebner (Figura 3). Ambos hallazgos se asocian directa-
mente a la alta morbilidad de esta patologia.

El 100% de los casos correspondian a DPA. Los hallaz-
gos histopatolégicos revelaron cambios compatibles con EK
en 6 pacientes (75%) (Figura 4a) y con FP en los otros 2
(25%) (Figura 4b). Con las tinciones de Tricrémico de Mas-
son y Azul Victoria se observé eliminacion transepidérmica

Tabla 1. Caracteristicas demogréficas, clinicas e histolégicas de los pacientes.

Paciente Sexo Edad Distribucién Sintomas  F. Kdebner  Material eliminado Caracteristicas histolégicas
1 M 37 MS, Ml Prurito Si Elastina Foliculitis perforante
2 M 48 Polo cefalico, tronco, gliteos, MS, M Prurito Si Colageno, Elastina Enfermedad de Kyrle
3 M 52 Tronco Prurito Si Colageno, Elastina Enfermedad de Kyrle
4 M 57 MI Prurito Si Elastina Foliculitis perforante
5 F 66 Tronco, gluteos, MS, Ml Prurito Si Colageno, Elastina Enfermedad de Kyrle
6 F 57 Glateos, MS, MI Prurito No Colageno, Elastina Enfermedad de Kyrle
7 F 69 MS, MI Prurito Si Colageno, Elastina Enfermedad de Kyrle
8 M 71 Tronco, MS, MI Prurito Si Colageno, Elastina Enfermedad de Kyrle

M: masculino; F: femenino; MS: miembros superiores; MI: miembros inferiores.
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Figura 1. Papulo-nddulos eritematosis centrados por tapones
queratdsicos en miembros inferiores.

de fibras de coldgeno en 6 pacientes (75%) y de fibras elasti-
cas en los 8 pacientes (100%) (Tabla 1) (Figuras 4cy d).

El 100% de los pacientes tenia por lo menos una patolo-
gia sistémica asociada. Las mas frecuentes fueron insufi-
ciencia renal crénica (IRC) (75%), diabetes mellitus (DM)
(75%) y enfermedad cardiovascular (ECV) (75%), seguidas
de obesidad (25%), insuficiencia renal aguda (IRA)
(12,5%), hepatitis C (HVC) (12,5%) y patologia oncohema-
tologica (12,5%) (Tabla 2).

Comentario
Las DP son un grupo de desérdenes caracterizados por la
eliminacion transepidérmica de algunos componentes de la
dermis superficial[2, 5]. Se clasifican tradicionalmente en 4
grupos: enfermedad de Kyrle, foliculitis perforante, elastoli-
sis perforante serpiginosa y colagenosis perforante reac-
tiva[1]. A su vez, las dos ultimas pueden ser hereditarias o
adquiridas (Tabla 3)[5].

En la actualidad, la mayoria de los autores prefieren el
término dermatosis perforante adquirida (DPA) para las for-

Figura 2. Papulo-noédulos parduscos centrados por tapones
queratosicos en dorso.

Figura 3. Fendmeno isomorfico de Kéebner.
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Tahla 2. Patologias asociadas.

Figura 4. A) Tincion con H-E:
erosion epidérmica cubierta
por detritus. B) Tincion con
H-E: Infundibulo pilosebaceo
dilatado con detritus en su luz.
C) Tincién con Tricromico de
Masson: permeacion epidér-
mica de fibras de colageno.
D) Tincién con azul Victoria:
eliminacién transepidérmica
| de fibras elasticas.

Paciente IR HD DBT cv Otros

1 IRC Si Si = =
Retinopatia

2 IRC Si Si HTA, ACV -
Retinopatia

3 IRA Si No EC, IM -

4 IRC Si No HTA HVC, MM, Plasmocitoma

5 IRC Si Si HTA -

6 IRC No Si HTA, IAM Obesidad

7 - No Si - Obesidad

8 IRC Si Si HTA -

IRC: insuficiencia renal crénica; IRA: insuficiencia renal aguda; HTA: hipertension arterial; ACV: accidente cerebrovascular; EC: enfermedad coronaria; IM: insuficiencia mitral; IAM:

infarto agudo de miocardio; HVC: hepatitis C; MM: mieloma multiple.

mas del adulto, dejando los términos CPR y EPS para las for-
mas hereditarias[1, 6]. En 1984, Patterson y col. propusie-
ron el término de “enfermedad perforante adquirida” para
denominar a las DP que se presentaban en el contexto de
una insuficiencia renal crénica (IRC) y/o diabetes mellitas
(DM), y sugirieron agregarle el nombre de Kyrle en honor de

Med Cutan Iber Lat Am 2012;40(5):147-153

quien hizo la primer descripcién de esta entidad[1, 6, 71.
Rapini y col., en 1989, sugieren el término DPA para deno-
minar a este grupo de pacientes[4].

Las DP tienen una distribucién mundial, sin predileccion
racial[5]. La DPA tiene una incidencia similar en ambos
sexos[5, 8], aunque algunos autores postulan que seria mas
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Tabla 3. Dermatosis perforantes clasicas (modificado de Rapini[5]).

Dermatosis perforante Incidencia Edad de inicio Morfologia Topografia Material eliminado Asociaciones
CPR hereditaria Muy rara Infancia Pépulas Brazos, manos, Fibras de coldgeno -
queratosicas sitios de trauma
EPS hereditaria Rara Infancia, Péapulas queratésicas Cuello, cara Fibras elésticas Sindromes de
adolescencia que adoptan un brazos, flexuras Down, Ehler-Danlos,
patrén anular o Marfan, osteogénesis
Serpiginoso imperfecta, tratamiento
con Penicilamina
FP ComUn Adultos Papulas queratésicas Tronco, gluteos, Material necrético -
jovenes eritematosas con un extremidades
tapon queratésico
central
DPA: incluye CPR Comdn Adultos Péapulas o nédulos Miembros inferiores, Material necrético, IRC, DM
y EPS adquiridas, (10% de pacientes con tapon queratésico generalizadas fibras de colageno o,
y EK en dialisis) menos frecuentemente,
fibras elésticas

CPR: colagenosis perforante reactiva; EPS: elastolisis perforante serpiginosa; Sme: sindrome; FP: foliculitis perforante; DPA: dermatosis perforante adquirida; EK: enfermedad de Kyrle; IRC: insuficiencia renal crénica;

DM: diabetes mellitus.

frecuente en hombres[9]. En pacientes que realizan hemo-
didlisis, las DPA pueden observarse en el 10 al 12% de los
casol5, 10].

La fisiopatogenia de la DPA no esta completamente acla-
rada[11]. Se han propuesto diversos mecanismos entre los
que se describen el microtrauma secundario al prurito y ras-
cado[2, 11, 12], la microangiopatia diabética con disrregula-
cion de metaloproteinasas[1, 131y los depositos de sustan-
cias no removibles por diélisis[14]. Recientemente,
Gambichler y col. postularon como teorfa que la sobreexpre-
sion de TGF-B y de proteinas de la matriz extracelular en

pacientes con enfermedad renal, podrian jugar un rol impor-
tante en la patogénesis de esta entidad[15].

Clinicamente se caracteriza por la presencia de papulas
o nodulos, umbilicados o crateriformes, eritematosos o
hiperpigmentados, foliculares o extrafoliculares, centrados
por un tapén queratésico (Figura 5)[1, 8, 9]. El tamafio de
las lesiones varia de 2 a 10 mm de didmetro,[1] aunque se
han descripto variantes gigantes[16]. El nimero de elemen-
tos varia de escasos a cientos, adoptando en ocasiones una
disposicién lineal como manifestacion del fenémeno isomor-
fico de Kéebner[1, 10]. Encontramos este signo en el 87,5%

Figura 5. Noédulos eritemato-
sis centrados por un tapon

queratosico.
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de los casos y junto con el prurito, representan las condicio-
nes que aumentan de manera considerable la morbilidad en
estos pacientes. Las localizaciones maés frecuentes reporta-
das en la literatura coinciden con las encontradas en nues-
tros pacientes: superficie extensora de las extremidades,
tronco y gluteos. De manera infrecuente puede haber com-
promiso de la cara y cuero cabelludo[1, 2], como es el caso
del paciente nimero 2. También es frecuente el compro-
miso generalizado[2]. El 62,5% de nuestros pacientes pre-
senté compromiso de varias regiones anatomicas.

El prurito es el sintoma cardinal de esta entidad y se pre-
sent6 en todos los pacientes evaluados en este estudio. A su
vez, es el sintoma cutaneo mas frecuente en los pacientes
con IRC (15-49%), y también puede acompafiar a la DM, las
enfermedades linfoproliferativas, hipotiroidismoy al hiperpa-
ratiroidismo[8]. Todas estas entidades han sido relacionadas
con la DPA[2, 9].

Los hallazgos histopatolégicos son similares en cual-
quiera de las variantes de DP, pudiendo encontrarse mas de
un patrén en un mismo paciente[1, 5, 7]. Clasicamente se
evidencia una invaginacion quistica de la epidermis que
contiene principalmente detritus celulares[11], o una ulce-
racion epidérmica focal, cubierta por una costra hiperquera-
tésica, con permeacion de material dérmico a través de la
union dermoepidérmical9]. La epidermis adyacente suele
presentar acantosis, hipergranulosis e hiperqueratosis[9].

Las caracteristicas histolégicas de la DPA pueden variar
dependiendo del estadio evolutivo de la lesion, pudiendo ser
idénticas a las halladas en la CPR, EPS o FP. En otros casos,
puede ser menos especifica encontrandose un material
amorfo en las perforaciones epidérmicas[5]. Adicional-
mente, puede observarse la eliminacion de fibras eldsticas,
de coladgeno o ambas. Para evaluar este fenémeno, se utili-
zan tinciones especiales como Verhoeff-van Gieson, Azul
Victoria y Tricrémico de Masson. Rapini y col. comunicaron
4 casos de DPA con eliminacién transepidérmica de fibras
de colageno y elésticas, considerando estos hallazgos como
variantes de la misma enfermedad[4], mientras que otros
autores como Saray y col., proponen clasificar a las DPA
segln las caracteristicas histolégicas y el material elimi-
nado[2]:

DPA simil-CPR: fibras de colageno

DPA simil-EPS: fibras elasticas

DPA simil-FP: dilatacién de foliculo con perforacion de
la pared folicular; detritus celulares

DPA simil-EK: detritus celulares

En nuestra opinién, dado que encontramos eliminacion
de fibras de colageno en el 75% y de fibras elasticas en el

Med Cutan Iber Lat Am 2012;40(5):147-153

100% de los casos, coincidimos con la interpretacion de
Rapini y consideramos que la eliminacion transepidérmica
de fibras, tanto de colageno cémo elésticas, puede ser un
hallazgo subdiagnosticado.

La asociacion de DPA con patologia sistémica, principal-
mente con IRC, DM o ambas, ha sido ampliamente docu-
mentada. En diversos trabajos, la DM fue la causa mas fre-
cuente de IRC en pacientes con DPA[17]. El 100% de
nuestros pacientes tenia al menos una enfermedad sisté-
mica. La mayoria presentaba IRC (75%) y DM (75%). A su
vez, 6 pacientes (75%) tenian antecedentes de enfermedad
cardiovascular (hipertensién arterial, enfermedad coronaria,
insuficiencia mitral, accidente cerebrovascular). Saray y
col., hicieron una revision de todos los casos de CPR adqui-
rida asociada a DM y encontraron que la mayorfa tenia al
menos una complicacion vascular de la DM[2]. En la mayo-
ria de los pacientes con IRC las lesiones aparecen después
de iniciar la diélisis, aungue en algunos comienzan
antes[17]. En nuestra casuistica, 6 pacientes realizaban o
habian realizado tratamiento sustitutivo con hemodialisis al
momento del diagnéstico (5 por IRCy 1 por IRA). En todos,
las lesiones aparecieron luego de la dialisis.

La DPA ha sido reportada en asociaciéon con una amplia
lista de patologias ademas de la IRC y DM, aunque en la
mayoria de los casos coexistian dichas enfermedades (Tabla
4). Calista'y Morri comunicaron dos casos de CPR adquirida
en pacientes HIV, luego de iniciar tratamiento con indina-
vir[18]. Otras patologias encontradas en nuestros pacientes
fueron IRA, HVC, mieloma multiple, plasmocitoma y obesi-
dad. Entre los diagnésticos diferenciales se incluyen a las
excoriaciones de diversas causas, prurigo simple, prurigo
nodular, foliculitis, mordeduras de artropodos, picaduras de
insectos, eliminacion transepidérmica de materiales exoge-

Tahla4. Patologias asociadas a la DPA (modificado de Saray y col[2].

Insuficiencia renal cronica Colangitis esclerosante primaria

Enfermedad cardiovascular Aspergilosis pulmonar

Linfomas/Leucemias Lupus vulgar

Hepatocarcinoma Dermatitis atopica

Adenocarcinoma de pancreas Escabiosis

Carcinoma de prostata Sindrome Poland

Sindrome mielodisplésico Histiocitosis maligna

Hipotiroidismo Fibrosis pulmonar

Hiperparatiroidismo Carcinoma de colon
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nos o endégenos, queratoacantomas multiples y dermatofi-
bromas. Si se evidencia fenémeno de Koéebner, deben
incluirse como diagndsticos diferenciales a la psoriasis, el
liquen planoy las verrugal5].

En cuanto al tratamiento de la DPA, no existen estudios
bien disefiados; la mayoria de los reportes son casos anecdo-
ticos[5]. Diversas opciones terapéuticas han sido propuestas
con resultados variables incluyendo antihistaminicos, corti-
coides tépicos e intralesionales, fototerapia, retinoides topi-
cos y sistémicos, allopurinol, metotrexato y antibiéticos de
amplio espectro como las tetraciclinas[ 1, 16, 191.

La fototerapia es una buena opcién terapéutica para los
pacientes con IRC[20]. Es bien sabido que la fototerapia con
UVB de banda ancha es efectiva para controlar el prurito en
pacientes con IRC en hemodialisis[21]. Ohe y col. comuni-
caron 5 casos de DPA con buena respuesta luego del trata-
miento con UBV de banda angosta (UVB NB). Observaron
disminucién del prurito luego de la quinta sesion, desapari-
cién de lesiones pequefias luego de la séptima y de los
nédulos luego de la quinceaval21]. Algunos autores han
publicado casos de mejoria luego del tratamiento con allopu-

rinol, en pacientes con o sin hiperuricemia, a una dosis de
100 mg/dia, evidenciando mejoria del cuadro entre las 2 y
16 semanas de tratamiento[1, 16]. GénUl y col. comunica-
ron 2 casos de DPA tratada con doxiciclina 100 mg/dia
durante 28 dias como Unico tratamiento. Los pacientes evo-
lucionaron con resolucion de las lesiones y permanecieron
libres de enfermedad luego de 3 meses de seguimiento[19].

Conclusiones

La DPA es una entidad de etiologia desconocida, frecuente-
mente asociada a diversas patologias sistémicas. Los hallaz-
gos clinicopatologicos de nuestra casuistica sugieren que los
casos de DPA representan variantes de la misma entidad mas
que patologias distintivas. Aunque las asociaciones mas fre-
cuentes son la IRC y/o DM, este desorden cutédneo también
puede encontrase en pacientes con otras enfermedades sisté-
micas y auin, en pacientes sin otros antecedentes. Ante la sos-
pecha clinica y luego de la confirmacion histolégica, deben
descartarse tanto las asociaciones mas frecuentes, como
aquellas que puedan poner en riesgo la vida de los pacientes.

10: 561-81.
Faver IR, Daoud MS, Su WP. Acquired reac-
tive perforating collagenosis. Report of six

of diabetes mellitus and renal failure: further
ultrastructural clues to its pathogenesis. J
Cutan Pathol 1993; 20: 350-5.
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