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RESUMEN

La eliminacion transepidérmica es un mecanismo mediante el cual
material extracelular o fibras alteradas de la dermis se eliminan a
través de la epidermis. La elastosis perforante es un padecimiento
raro caracterizado por eliminacion transepidérmica de fibras
elasticas alteradas. Clinicamente se manifiesta como pdapulas que-
ratosicas del color de la piel, que pueden confluir formando placas
de aspecto arciforme o serpiginoso. Predomina en pacientes mas-
culinos y menores de 30 arios. Se presenta, hasta nuestro conoci-
miento, el primer caso de un paciente masculino con colitis ulcera-
tiva cronica inespecifica y colangitis esclerosante asociadas a
elastosis perforante.
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Introduccién

L as fibras elasticas son el principal componente del
tejido conectivo de la dermis que brindan resistencia y
elasticidad a la piel.* Los trastornos perforantes adquiridos
son un grupo de enfermedades que se caracterizan por la
eliminacioén transepidérmica de componentes anormales de
la dermis a través de la epidermis. La elastosis perforante es
el Unico trastorno perforante en el que se eliminan fibras
elasticas.?

La elastosis perforante serpiginosa fue descrita por
primera vez en 1953 por Lutz,® quien la denominé queratosis
folicular serpiginosa. En 1955, Miescher describié los hallaz-
gos histopatolégicos y recalco la presencia de fibras elasti-
cas densas que se eliminaban a través de un canal trans-
epidérmico. En el mismo afio, Beening y Ruiter describieron
por primera vez la asociacion de la enfermedad con el
sindrome de Down. Fue en 1958 que Dammert y Putkonen
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acufiaron el término de elastosis perforante serpiginosa,
como se le conoce hasta ahora.

La elastosis perforante serpiginosa ha sido descrita en
todas las razas y alrededor de 90% de los pacientes es menor
de 30 afios, pero el rango de edad varia desde los cinco hasta
los 89 afos. Aproximadamente 75% de los afectados son del
sexo masculino.* Existen tres subgrupos de pacientes con
elastosis perforante. En uno, cerca de 40% de los pacientes
con elastosis perforante tiene algin trastorno genético subya-
cente como trisomia 21 (sindrome de Down), sindrome de
Marfan, de Ehlers-Danlos, de Rothmund-Thompson o pseu-
doxantoma elastico.* En otro subgrupo, la elastosis perforan-
te serpiginosa puede asociarse a enfermedades adquiridas
como diabetes mellitus,® insuficiencia renal crénica® o mor-
fea.” Hay un tercer subgrupo que presenta elastosis perfo-
rante como consecuencia de la administracion de D-penici-
lamina como tratamiento para la enfermedad de Wilson,®1®
cistinuria o artritis reumatoide.¢’
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Colitis ulcerativa, colangitis esclerosante y elastosis perforante

Hasta la fecha solo hay dos reportes de foliculitis perfo-
rante asociada con colangitis esclerosante.'®1° En la revision
bibliogréafica no se encontraron informes de asociacion entre
elastosis perforante y colitis ulcerativa crénica inespecifica.

Caso clinico

Hombre de 29 afios de edad sin antecedentes heredofami-
liares de importancia. Niega tabaquismo, etilismo, antece-
dentes alérgicos y transfusionales. Inicié6 su padecimiento
aproximadamente cinco afios atras con pérdida de peso,
astenia, adinamia, anorexia, dolor y distensién abdominal
importante, asi como diarrea crénica. En el estudio panen-
doscopico se encontré6 enfermedad inflamatoria intestinal
severa. En los examenes de laboratorio se evidencié anemia
normocitica normocrémica, alteracion en las pruebas de
funcionamiento hepatico y presencia de anticuerpos antinu-
cleares positivos. Se practicé colangiorresonancia, donde se
identificaron imagenes sugestivas de colangitis esclerosan-
te primaria. Se corroboré el diagndstico de colangitis escle-
rosante primaria mediante colangiopancreatografia retro-
grada endoscoépica (CPRE), intentando colocacién de préte-
sis biliar y realizando ademas biopsia hepatica. Se inicié
manejo con esteroides, inmunosupresores, acido ursodes-
oxicélico y mesalasina con respuesta satisfactoria. El pa-
ciente ha tenido un curso crénico de sus enfermedades
presentado remisiones totales intermitentes y recaidas im-
portantes. Actualmente esta en tratamiento con 200 mg/dia
de azatioprina, 9 mg/dia de deflazacort, 500 mg/dia de acido
ursodeoxicélico y 1 mg cada 12 horas de colchicina. Veinte
dias antes de este informe, presenté recaida de su padeci-
miento de base y asociado a esto, una dermatosis que le
ocasionaba prurito intenso por lo que se solicito la valoracion
por parte de Dermatologia. Clinicamente se manifiesta
como una dermatosis diseminada, bilateral, con tendencia a
la simetria. Afecta las cuatro extremidades con predominio

Figura 1. Mdltiples papulas queratésicas con costra hematica
en la superficie.
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en codos, rodillas y dorso de pies. Esta caracterizada por
multiples papulas queratésicas, bien delimitadas, de 3 a 6
mm, de color rosado o del color de la piel, con costra
hematica en la superficie (Figura 1). Se tomd biopsia en
sacabocado de 4 mm de una de las lesiones. El estudio
histopatolégico reveld epidermis con una invaginacién que
en su porcion mas inferior muestra un canal a través del cual
se observan fibras elasticas dispuestas en forma perpendi-
cular que se intercalan entre los queratinocitos y se eliminan
hacia la superficie junto con células inflamatorias como
neutréfilos y linfocitos (Figura 2). La tincién de Verhoeff-Van
Gieson confirmé que el material eliminado en forma transe-
pidérmica eran fibras elasticas (Figura 2).

Discusién

Las dermatosis perforantes forman parte de un grupo de
enfermedades cutaneas que se distinguen por la eliminacion
de componentes de la dermis a través de la epidermis.
Actualmente se reconocen cuatro trastornos en este grupo:
colagenosis reactiva perforante, elastosis perforante serpi-
ginosa, foliculitis perforante y enfermedad de Kyrle. Ocurren
como consecuencia de anormalidades en la colagena, las
fibras elasticas o del queratinocito; y pueden ser primarias o
secundarias (adquiridas).** Las secundarias o adquiridas
acontecen en asociacién con enfermedades cronicas como
insuficiencia renal, diabetes mellitus, hepatitis crénica activa
o hipotiroidismo.

La elastosis perforante serpiginosa es un trastorno raro,
de eliminacion transepidérmica, en el que las fibras elasticas
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Figura 2. Invaginacion epidérmica que en su porcion mas
inferior muestra un canal. La tincion de Verhoeff-Van Gieson
evidencia que el material de eliminacion corresponde a fibras
elasticas.
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anormales de la dermis papilar son expulsadas a través de
un canal epidérmico.?® Sucede en todas la razas y afecta
predominantemente al sexo masculino. Predomina en la
segunda década de la vida, pero existen informes de casos
que van de los cinco a los 89 afios de edad.*

Hasta la fecha se ignora su etiopatogenia, sin embargo,
se han propuesto diversas hipoétesis tratando de explicarla.
Una de las mas aceptadas es que la irritacion focal (bioqui-
mica 0 mecanica) induce en la dermis la formacion de
canales foliculares o epidérmicos a través de los cuales se
elimina el agente irritante.* Segun una clasificacién se reco-
nocen tres tipos de acuerdo con su origen: tipo | o idiopatico,
tipo Il o reactivo y tipo Ill o asociado a farmacos.?° La forma
reactiva se asocia con enfermedades del tejido conectivo
como sindrome de Ehlres-Danlos, sindrome de Marfan,
osteogénesis imperfecta, pseudoxantoma eléstico o sindro-
me de Down.?*?* En la tipo Ill o asociada a farmacos, el
agente causal es la D-pencilamina. Este medicamento es un
agente quelante del cobre, cuyo déficit produce alteracion en
la enzima lisil-oxidasa. Esta enzima, dependiente de cobre,
es critica para la formacion de enlaces cruzados en la
sintesis de fibras elasticas y de colageno.®

Desde el punto de vista clinico se caracteriza por ser una
dermatosis simétrica, bilateral, que afecta principalmente
cuello, tronco y extremidades. Se manifiesta por papulas
queratoésicas, del color de la piel, que miden 2 a5 mm, algunas
con escama o costra en la superficie y que confluyen forman-
do placas de aspecto arciforme o serpiginoso.* Las lesiones
pueden ser asintomaticas o acompafiarse de prurito. Tiene
una evolucion persistente y al resolverse las lesiones dejan
maculas hipercrémicas residuales o cicatrices.

Los diagnosticos diferenciales incluyen pseudoxantoma
elastico, colagenosis reactiva perforante, foliculitis perforan-
te, poroqueratosis de Mibelli, calcinosis cutis y granuloma
anular. Sin embargo, el estudio histoldgico de las lesiones
permite hacer un diagnéstico definitivo. Los hallazgos histo-
I6gicos caracteristicos de la elastosis perforante son aumen-
to en el nimero de fibras elasticas en la dermis papilar y
reticular y la presencia de un canal estrecho folicular o
transepidérmico, en el que se observan fibras elasticas
eosinofilicas degeneradas, asi como detritos celulares, neu-
trofilos, basofilos y células inflamatorias. La epidermis se
hace hiperplasicay engloba las fibras elasticas anormales.>*
La tincién de Verhoeff-Van Gieson es positiva y muestra
fibras elasticas, siendo expulsadas a través del canal.?®

Diversas modalidades de tratamiento han sido descritas
sin mucho beneficio a largo plazo. En algunos casos la
enfermedad se resuelve de manera espontanea. Se ha
intentado la electrodesecacion y curetaje,? la aplicacion
tépica de tazaroteno,? tretinoina,?s?” calcipotriol,?® acido
glicélico o salicilico, esteroides tépicos o intralesionales,
radiacion con luz ultravioleta B de banda angosta (narrow-
band UVB), crioterapia®?° e isotretinoina oral.?%%7

La importancia del caso presentado es la rara asociacion
con colangitis esclerosante, pues hasta la fecha solo existen
dos reportes de trastornos perforantes en pacientes con
colangitis esclerosante.'®!® Ademas, éste seria el primer
caso de elastosis perforante asociada a colitis ulcerativa
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cronica inespecifica (CUCI), pues no hay descripciones
previas de esta asociacion. Otro aspecto importante a
resaltar es la buena respuesta que tuvo al tratamiento topico
con tretinoina una vez al dia por la noche durante 15 dias.
Sin embargo, no es posible determinar si la mejoria clinica
fue secundaria al tratamiento dermatoldgico, o si se presen-
té de manera espontanea; o bien, como parte de la evolucion
natural de su enfermedad de base, que como ya hemos
mencionado cursa con multiples exacerbaciones y remisio-
nes. Ademas, la resolucién de la dermatosis pudiera estar
relacionada con la remision de la exacerbacién de los
padecimientos de base, pues se dio tratamiento simultaneo
para la dermatosis y para la agudizacion de la colangitis
esclerosante y la colitis ulcerativa cronica inespecifica.
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