CASO CLINICO
Haga su Diagnostico
Make your Diagnosis

José G. Catacora', Victor Delgado?.

Paciente mujer de 62 afios de edad previamente sana
quien seis meses atrds comienza a desarrollar erupcion
asintomatica en plieques antecubitales y luego en axilas ~
y pecho. Recibi¢ tratamiento con cremas de cortisona sin
resultado.

La paciente reportaba recibir suplemento hormonal
via oral con estrégenos desde hace 15 afios con reduccion
progresiva de la dosis de estrogeno en los ultimos cinco
meses. Ademas, ha tenido aumento de peso progresivo en los
ultimos afios de aproximadamente 10kg.

No tenia antecedentes familiares de cuadros similares y
el Unico dato relevante es enfermedad coronaria en el padre
con infarto de miocardio y derrame pericardico.

Al examen se apreciaba una paciente de piel blanca en
buen estado general, con presencia de papulas blanquecinas
con leve tonalidad amarilla, forma redondeada, de 2 a 5mm
de diametro en su mayoria, de aspecto monomorfo, poco
confluentes pero agrupadas y distribuidas simétricamente
en pliegues antecubitales (Fotografia 1), axilas (Fotografia
2) y zona pectoral adyacente con extension hacia el cuello
y hombros (Fotografia 3). La mucosa oral y conjuntival no
mostraba alteraciones de importancia y tampoco el pelo o las
ufias. El resto del examen clinico no mostraba alteraciones.

Fotografia 2. Papulas en zona axilar.

Fotografia 3. Lesiones similares en cuello.

Ante la presuncion de xantomas o siringomas, se le
practicd hemograma, dosaje de glucosa, lipidos en sangre,
pruebas de funcidn hepatica y de funcidn tiroidea siendo los
resultados normales.

Fotografia 1. Papulas blanquecinas en pliegue antecubital.
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Por la posibilidad de pseudoxantoma eldstico, fue
evaluada por oftalmologia y cardiologia siendo los resultados
poco contribuyentes y sin hallazgos de importancia.

La biopsia de piel mostré una epidermis ligeramente
adelgazada llamando la atenciéon la presencia de fibras
reticulares fragmentadas en la dermis media (Fotografia 4)
que con tincion especial (coloracion de Verhoeff) se demostrd
que se trataba de fibras elasticas (Fotografia 5).
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Fotografia 4. Epidermis ligeramente adelgazada con fibras reticulares fragmentadas. HE 10X.

Fotografia 5. Fragmentacion de fibras elasticas en la dermis media. Coloracion de Verhoeff. 40X.

¢Cual es su diagnostico?

Elastolisis dérmica papilar tipo pseudoxantoma
elastico

El pseudoxantoma elastico (PXE) es una genodermatosis
autosdmica recesiva caracterizada por mineralizacion ectopica
del tejido colageno v fibras de diversos tejidos principalmente
la piel, retina y paredes vasculares. Esto ocasiona a su vez
morbilidad y mortalidad alta por ruptura vascular o visceral.

La elastolisis dérmica papilar (EDP) es una dermatosis que
semeja PXE en su cuadro clinico cutaneo e histolégico, pero no
se acompafia de lesiones viscerales. La EDP presenta pérdida de
las fibras elasticas superficiales y se caracteriza por aparicion de
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papulas amarillentas o blanquecinas agrupadas tipo adoquin
con tendencia a unirse en placas localizadas en forma simétrica
en zonas axilares, supraclaviculares, antecubitales, cara lateral y
posterior del cuello, parte baja del abdomen'.

Histoldgicamente presenta atrofia epidérmica y una
pérdida de las fibras elasticas en la dermis papilar. Puede
verse fragmentacion y aglomeracion de fibras elasticas. La
dermis reticular usualmente no estd comprometida.

Su patogénesis puede incluir los efectos de la luz
ultravioleta, el envejecimientoy trastornos de la elastogénesis.
Por su similitud ha sido clasificado con las papulas fibrosas del
cuello como parte del sindrome fibro-elastolitico asociado a
la edad?®. Su relacion con la elastosis solar esta bien descrita®,
pero no obstante, también se ha descrito cambios elastoticos
en la dermis subpapilar no vinculados a elastosis solar, lo que
podria ser indicio de reparacion defectuosa ante un proceso
elastolitico™.

Inicialmente se reportaron casos solo en mujeres
mayores lo que apoyaba la hipotesis de cambios propios de la
edad, pero después aparecieron reportes en mujeres jovenes lo
que sugiere factores adicionales'. Un factor adicional puede
ser el hormonal en personas genéticamente predispuestas,
con participacion de los estrogenos o un desbalance entre
estrogenos y progestagenos. A favor de cierta predisposicion
genética existe el reporte de una familia afectada con EDP™. La
aparente relacion temporal entre la disminucion de la dosis de
estrogenosy el inicio de la enfermedad en nuestro caso podria
ser un indicador de la participacién de un factor hormonal
en la génesis de esta enfermedad. Curiosamente, PXE es mas
frecuente y severo en mujeres que en hombres. De otro lado,
es bien conocida la influencia hormonal o metabdlica en
disturbios de las fibras elasticas en la gestacion, la obesidad,
exceso de corticosteroides y trastornos del crecimiento entre
otros.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con otras
dermatosis que simulan PXE como la beta-talasemia'™®,
dermopatia fibrosante nefrogénica’™ y elastosis amiloide??'.
También debe diferenciarse de otras condiciones que
aparentemente estan muy relacionadas con la EDP entre las
que se cuenta la papulas fibrosas blancas del cuello?** papulas
fibroelastoliticas?*? elastosis dérmica focal?®* y la elastolisis
deladermismedia®.En pacientesjovenesdebe diferenciarse de
elastorrexis papular®*® dermatofibrosis lenticular diseminada
(Buschke-Ollendorf)*  mastocitosis seudoxantomatosa o
xantelasmoide®*%. En pacientes expuestos a penicilamina®® o
a L-triptofano® pueden presentarse lesiones tipo PXE. Existe
un reporte de caso muy parecido al nuestro considerado
como PXE adquirido que plantea interrogantes de la relacion
de PXE clasico con posibles formas localizadas o tardias de la
enfermedad®.

Se debe estar atento ante la posible presentacion de
esta dermatosis poco conspicua y sin mayores implicancias,
para diferenciarla de otras enfermedades en especial de PXE,
enfermedad muy seria y potencialmente fatal.
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