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RESUMEN

Las dermatosis perforantes constituyen un grupo de enfermedades que se
caracterizan clinicamente por la eliminacion de diversos materiales cutaneos
por via transepidérmica. Se han descrito cuatro formas clésicas primarias en
las que el material de eliminacion representa el cuadro clinico distintivo. En
las secundarias, la perforacion y eliminacion de las fibras del tejido conjuntivo
constituyen un fendémeno que acompania a otras dermatosis. La colagenosis
perforante reactiva adquirida pertenece a este ltimo grupo. La etiologia no es
clara, se le asocia con trastornos metabélicos y ciertas neoplasias. El prurito
se considera un factor patogénico clave, ya que el rascado constante genera
microtraumatismos en pacientes genéticamente predispuestos, provocando
la degeneracion focal de las fibras de colageno. La topografia mas frecuente
es en el tronco (77%), seguido de las extremidades (64%), de las que com-
promete las zonas extensoras. Se manifiesta clinicamente con la presencia
de papulas eritematosas de aspecto umbilicado, con un tapén de queratina
firmemente adherido en el centro. En la histopatologia se observa eliminacion
transepidérmica de fibras de colageno. Debido a que el tratamiento no esta
aun bien estandarizado, el manejo del prurito se considera una de las bases
del mismo. Se recomienda tratar las enfermedades asociadas.

Palabras clave: Dermatosis perforantes, colagenosis perforante reactiva
adquirida, enfermedades por eliminacion transepidérmica.

INTRODUCCION

Las enfermedades por eliminacion transepidérmica
(también llamadas dermatosis perforantes) constitu-
yen un grupo heterogéneo de enfermedades de la piel

ABSTRACT

Perforating dermatoses are a group of diseases clinically characterized
by transepidermal shedding of various skin materials. Four primary
classical forms have been described in which the removal material
represents the distinctive clinical picture. In secondary cases, the
perforation and elimination of the fibers of the connective tissue constitute
a phenomenon that accompanies other dermatoses. Acquired reactive
perforating collagenosis belongs to the latter group. The etiology is not
clear. It is associated with metabolic disorders and certain neoplasms.
Pruritus is considered a key pathogenic factor, since constant scratching
generates microtrauma in genetically predisposed patients, causing focal
degeneration of collagen fibers. The most frequent topography is in the
trunk (77%) and the extremities (64%), of which the extensor areas are
involved. It manifests clinically with the presence of erythematous papules
with an umbilicus appearance, with a firmly adhered keratin plug in the
center. Histopathology shows transepidermal removal of collagen fibers.
Because the treatment is not yet well standardized, the management of
pruritus is considered one of the bases of it. It is recommended to treat
the associated diseases.

Keywords: Perforating dermatoses, acquired reactive perforating
collagenosis, transepidermal elimination diseases.

definido por la eliminacion transepidérmica de diversos
materiales cutaneos. Se han descrito cuatro formas cla-
sicas de dermatosis perforante primaria, donde el me-
canismo de eliminacion transepidérmica representa el
sello distintivo de la enfermedad: colagenosis perforante
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reactiva adquirida, elastosis perforante serpiginosa,
enfermedad de Kyrle y foliculitis perforante.'?

Rapini y colaboradores en 1989 le denominaron
dermatosis perforante adquirida.® En la actualidad,
dado que existen casos de la enfermedad de inicio
temprano, que no necesariamente se pueden catalogar
como adquiridos, se les engloba colectivamente como
dermatosis perforantes.

Cada entidad fue reportada por primera vez por los
siguientes autores: enfermedad de Kyrle en 1916 por
Kyrle,* elastosis perforante serpiginosa en 1953 por Lutz,®
foliculitis perforante y colagenosis perforante reactiva
adquirida en 1968 por Mehregan y Coskey (Tabla 1).6

Kawakami y colaboradores? propusieron que debido
a que las sustancias que se eliminan por via transe-
pidérmica no estdn aun claramente clasificadas para
cada entidad, se agregara el término «principalmente»,
ya que en un mismo paciente se puede observar la
eliminacién de varios elementos de la dermis.

En las dermatosis perforantes secundarias, la per-
foracién y eliminacion de las fibras del tejido conjuntivo
es un fenébmeno ocasional, que ocurre acompafiando
a otras dermatosis, tales como: granuloma anular,
calcinosis cutis, necrobiosis lipoidica, condrodermatitis
nodular del hélix crénico, queratoacantoma, entre otras.?

Tabla 1: Criterios diagnosticos para dermatosis perforantes.

A Hallazgos basicos
Los hallazgos histopatologicos muestran eliminacion
transepidérmica de componentes cutaneos degenerados
B Sustancias que se eliminan principalmente por via
transepidérmica
1 Fibras de colageno
2 Fibras elasticas
3 Queratinas
4 Tejido colageno propio de los foliculos pilosos
c Hallazgos clinicos cutaneos
1 Papulas o lesiones de aspecto nodular y umbilica-
do con tapén queratosico adherente central
2 Inicio a los 18 afios 0 mas
D Hallazgos de referencia
Fenémeno de Koebner
Prurito

Categoria de diagnostico (se realiza un diagnostico definitivo en los siguientes
€asos):

A +B1 + C1 + C2 = colagenosis perforante reactiva adquirida

A + B2 = elastosis perforante serpiginosa

A + B3 = enfermedad de Kyrle

A + B4 = foliculitis perforante

Tomado de: Kawakami T et al.!
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La colagenosis perforante reactiva adquirida
(CPRA) se caracteriza por la eliminacion transepi-
dérmica de las fibras de colageno, en la elastosis
perforante serpiginosa, las fibras elasticas son las que
se eliminan, en la enfermedad de Kyrle la queratina
anormal, y en la foliculitis perforante el contenido del
foliculo.?

Epidemiologia

Debido a su baja frecuencia, se desconocen la preva-
lencia e incidencia exactas de esta dermatosis. Shakery
y Saray con sus respectivos colaboradores”® reportaron
frecuencias similares: 10 casos en un periodo de cinco
afos. Karpouzis y colaboradores realizaron una revision
de la literatura de 101 pacientes y encontraron discreto
predominio en hombres: 1.5:1. La edad de presentacion
al momento del diagnéstico oscild entre los 29 y los 96
afos, con una media de 56.8 afos.”®

La CPRA se manifiesta en adultos, diferenciandose
de la forma hereditaria, la cual se desarrolla en nifios
y adolescentes.?

Etiologia

La etiologia y patogenia de este padecimiento ain no
estan bien establecidas; sin embargo, se le asocia con
trastornos metabdlicos (diabetes mellitus, enfermedad
renal crénica, hiperuricemia) y a procesos neoplasicos.
El prurito cronico se considera un factor patogénico cla-
ve, ya que provoca microtraumatismos que en pacientes
genéticamente predispuestos puede ser el responsable
de la degeneracion focal de las fibras de colageno.?'
La relacién patogénica entre el prurito y la aparicion de
las lesiones caracteristicas se sustenta en la ubicacion
de las mismas, ya que generalmente estan al alcance
de las manos, asi como en la presencia del fenémeno
de Koebner, y en el hecho de observar mejoria de los
sintomas con un tratamiento antipruriginoso. De igual
forma, los estudios de inmunohistoquimica han de-
mostrado la activacién e incremento de los factores de
crecimiento y de las enzimas de la matriz extracelular,
tales como el factor de crecimiento transformante beta
3 (TGF-B3, por sus siglas en inglés), asi como aumento
en la actividad de los fibroblastos a nivel intralesional.'®™

Cuadro clinico
Los sitios més afectados son el tronco (77%), la cintura

escapular, los gluteos y extremidades superiores e in-
feriores (64%), predomina en areas extensoras (zonas
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Tabla 2: Clasificacion de la gravedad de las dermatosis perforantes.

Infiltracién/papulas y excoriaciones como puntuacion cada una (0-18)

Infiltracién/papulas (Ninguno: 0;
Leve: 1; Moderada: 2; Severa: 3)

Area de superficie corporal (0: 0%; 1: 1-9%; 2: 10-29%;
3: 30-49%; 4: 50-69%; 5: 70-89%; 6: 90-100%)

Cabeza 0-3 (@)
Tronco 0-3 (@]
Extremidades 0-3 O
superiores

Extremidades 0-3 O
inferiores

0-6 xx 0.1=
0-6 xx 0.3 =
0-6 x%X 0.2 =
0-6 x%x 0.4 =

Excoriaciones (Ninguna: 0; Leve: 1;

Moderada: 2; Severa: 3)

Area de superficie corporal (0: 0%; 1: 1-9%; 2: 10-29%;
3: 30-49%; 4: 50-69%; 5: 70-89%; 6: 90-100%)

Cabeza 0-3 (0] 0-6 x%x 0.1 =
Tronco 0-3 O 0-6 xx 0.3 =
Extremidades 0-3 (0] 0-6 xx 0.2 =
superiores

Extremidades 0-3 o 0-6 xX 0.4 =
inferiores

2 Escala de calificacion numérica del prurito (0-10)
0 1 2 3 4 5 6 10
Ninguno Leve Leve Leve Moderado Moderado Moderado Grave

1 + 2 = valor de puntuacion total (puntos decimales redondeados)

Casi remision: 0-1. Leve: 2-6. Moderado: 7 a 15. Grave: 16-33. Mas grave: 34-46

Tomado de: Kawakami T et al.!

mas accesibles al rascado), y la cabeza (22%). Las
regiones palmoplantares, las areas intertriginosas y las
membranas mucosas no estan involucradas.?”*°

En 1968 Mehregan y Coskey describieron casos de
CPRA con multiples papulas y placas eritematosas de
aspecto umbilicado, con un tapdn queratésico adherente
en el centro; en ocasiones también podian observarse
costras color marrén verdoso 0 negro, firmemente
adheridas.?® Las lesiones pueden medir hasta 2 cm,
algunas confluyen formando placas de hasta 8 cm de
diametro.”1012

Kimy colaboradores!® estudiaron 30 casos de CPRA
y detectaron la presencia de prurito en 83.3% de los
pacientes, asi como fenbmeno de Koebner en 31.8%,
signos y sintomas utiles para realizar el diagnéstico.

Kawakami y colaboradores! clasificaron la gravedad
de las dermatosis perforantes basandose en el Ecze-
ma Area and Severity Index (EASI) empleado para la
dermatitis atdpica, publicada en 2001 por Hanifin y co-
laboradores.™ Tomaron como elemento 1 la presencia
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de infiltracion y papulas, y como elemento 2 el prurito.
Al sumar el elemento 1 y el 2 se obtuvo un puntaje, el
cual se califico de la siguiente manera: (I) casi remisiéon
(0-1 punto), (ll) leve (2-6 puntos), (lll) moderado (7 a
15 puntos), (IV) grave (16-33 puntos), (V) mas grave
(34-46 puntos) (Tabla 2).

Comorbilidades

Se ha observado que la CPRA se presenta en asocia-
cion con diabetes mellitus, enfermedad renal cronica,
hiperuricemia y en algunas ocasiones con neoplasias
(hay autores que consideran esta dermatosis como un
trastorno paraneoplasico).'? Existen otros padecimien-
tos menos comunes, tales como hipotiroidismo, enfer-
medad de Hodgkin, carcinoma hepatocelular, cancer de
tiroides y dermatomiositis, entre otros.2":1®

De igual forma, existen reportes de su presentacion
después de una picadura de insecto, de un cuadro de
escabiosis o0 de herpes zo6ster.'®1”
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Se le ha relacionado también con la ingesta de al-
gunos medicamentos, entre ellos clopidogrel, indinavir
y sirolimus. 820

Diagndstico

En cuanto ala CPRA, Faver y colaboradores publicaron
que los criterios para el diagnostico son los siguientes:
(I) hallazgos histopatologicos de eliminacion de tejido
colageno necrético a través de la epidermis; (1) presen-
cia de papulas de aspecto umbilicado, o lesiones de
aspecto nodular con tapon queratdsico adherente en
el centroy (lll) aparicion de lesiones cutaneas después
de los 18 afios.

Los diagnésticos diferenciales incluyen, entre otros:
pitiriasis liquenoide crénica y prurigo nodular.'8*

Histopatologia

Estas enfermedades se caracterizan por el hallazgo
de eliminacion transepidérmica de componentes des-
naturalizados o degenerados de la dermis (fibras de
colageno).t

Se ha demostrado la eliminacion transepidérmica
del colageno tipo IV. Se observa deformidad dérmica
en forma de copa que contiene colageno baséfilo de-
generado, el cual caracteriza a las lesiones tempranas.
En ocasiones la epidermis se observa atréfica, en el
centro presenta una capa delgada de hiperquerato-

sis con paraqueratosis. En los margenes laterales,
tipicamente hay acantosis. En la lesion umbilicada,
completamente establecida, el tapon central esta
compuesto por detritos paraqueratésicos, coldgeno
degenerado y células inflamatorias. La epidermis esté
marcadamente atréfica y atravesada focalmente por
fibras de coldgeno orientadas verticalmente. Las fibras
elasticas no estan presentes dentro de los restos de
tejido conectivo extruidos. A ambos lados de la defor-
midad en forma de copa, la epidermis es acantética e
hiperqueratésica. Hay infiltrado linfohistiocitico en la
dermis superficial. En la colagenosis perforante reac-
tiva y la colagenosis perforante adquirida el aspecto
histologico es idéntico.?*

Tratamiento

Actualmente no existen ensayos clinicos que evallen
y comparen la respuesta al tratamiento. La informacion
existente a este respecto se basa en el reporte de ca-
sos. El tratamiento sintomatico del prurito se considera
uno de los pilares en el manejo.” Este incluye formu-
laciones con urea y propilenglicol. Para el tratamiento
sistémico, se pueden administrar antihistaminicos y, si
es necesario, en combinacion con otros agentes, como
esteroides.’

La fototerapia es otra opcién para tratar el prurito
(por sus efectos antiinflamatorios y antiproliferativos
directos), generalmente ultravioleta B (UVB).224

law¥l

Figura 1: Placas eritematosas con escama queratdsica en el centro, algunas milimétricas, muy pruriginosas.
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Figura 2: Se observa material
necrdtico con fibras coldgenas
degeneradas protruyendo a través
de la epidermis (H&E 4x).

Las formas localizadas se tratan inicialmente con
la aplicacién de agentes queratoliticos como el acido
salicilico en concentracion de 5 a 7%, ureade 10 a 15%
y tretinoina de 0.01 a 0.1%; si es necesario, pueden
aplicarse bajo oclusion.27:23:25

En cuanto al tratamiento antiinflamatorio, se pueden
emplear corticosteroides topicos de clase lI-ll, aplicacién
intralesional de triamcinolona, al igual que retinoides
topicos. Para el tratamiento sistémico se pueden utilizar
corticosteroides y retinoides, algunos autores recomiendan
alopurinol; sin embargo, los resultados son contradictorios.

Se han reportado casos aislados de tratamiento con
roxitromicina, doxiciclina, hidroxicloroquina, sulfona
(dapsona) y metotrexato.

Se recomienda el tratamiento de las enfermedades
de base. No existe evidencia que lo respalde; no obs-
tante, en algunas series de casos, el tratamiento del
padecimiento de base, como la diabetes mellitus y la
enfermedad renal cronica demostraron ser eficaces para
la mejoria de la dermatosis.'?25:26

Al momento de esta publicacién el pronéstico se
desconoce, ya que no existe evidencia suficiente para
determinar la evolucién de los pacientes, asi como el
porcentaje de recuperacidén o recurrencias, debido al
poco numero de casos publicados.

CASO CLINICO

Mujer de 42 afios de edad, originaria y residente del
Estado de México, de ocupacion comerciante. Acude
por presentar una dermatosis diseminada a tronco, ex-
tremidades superiores e inferiores, bilateral y asimétrica.
Afecta torax anterior, abdomen, térax posterior y region
lumbar; también afecta brazos, antebrazos, manos,
muslos, piernas y pies en todas sus caras. Constituida
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Figura 3:

Las fibras
coldgenas que
se eliminan se
tifien de color
rojo (tricrémico
de Masson 4x).

por numerosas placas eritematosas, de forma y tamafio
variable, algunas milimétricas, de bordes irregulares,
mal definidos, y superficie con fina escama laminar en
el centro, adherente, algunas con exulceracién y costras
hematicas (Figura 1). De evolucion crénica y prurigino-
sa. Refiere haber iniciado el padecimiento actual 20 dias
antes, con las lesiones ya sefaladas, acompafiadas de
prurito en aumento. Le fueron administrados multiples
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tratamientos previos, tales como betametasona, clotri-
mazol y gentamicina topica por 15 dias, cefalexina cada
8 horas por dos dias, ivermectina 12 mg cada 24 horas,
dexametasona 8 mg intramuscular en dosis Unica, ibu-
profeno topico, prednisona 75 mg cada 24 horas por
ocho dias, levocetirizina 5 mg cada 12 horas, loratadina
10 mg cada 24 horas. Sin antecedentes personales
patologicos de importancia para su padecimiento actual.

Se realiz6 biopsia incisional, la cual report6 epidermis
con acantosis e hiperqueratosis, asi como zona central
con ausencia de epidermis sustituida por restos celu-
lares y fibras colagenas degeneradas provenientes de
la dermis. Se realiz6 el diagnostico histopatoldgico de
enfermedad por eliminacion transepidérmica (Figuras
2y 3). Por correlacion clinico-patoldgica, se establecio
el diagnostico de colagenosis perforante reactiva. Por
su alta asociacién con enfermedades metabdlicas y
neoplasias, solicitamos examenes complementarios,
con los cuales se descartaron dichas entidades. Se
manejé con emoliente (cold cream) y antihistaminico
(levocetirizina 10 mg al dia). Se hizo énfasis en la apli-
cacion constante del primero y en la toma con horario
del segundo. Actualmente con buena evolucién, con
disminucién progresiva de la dermatosis. Continta en
seguimiento por nuestro servicio.

COMENTARIO

Las dermatosis perforantes se consideran poco fre-
cuentes. La CPRA se asocia frecuentemente con en-
fermedades metabdlicas y neoplasias. La histopatologia
es esencial para corroborar el diagndstico; en ésta se
observa la caracteristica eliminacion transepidérmica
de fibras de colageno.

Hasta el momento no existen ensayos clinicos que
reporten el tratamiento méas adecuado para esta entidad.

Elinterés de publicar este caso radica en que se trata
de un cuadro idiopético, lo cual es poco comun, ya que
no se encontrd patologia agregada que lo condicionara.
De gran utilidad fue la realizacion de una biopsia inci-
sional, con lo cual se corroboré el diagnéstico.

Por otro lado, la mejoria observada se obtuvo tras la
explicacion detallada y el adecuado apego al tratamiento
antipruriginoso por parte de la paciente.

Al momento de esta publicacién, la paciente no ha
presentado recurrencia.
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