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Introducción

as fibras elásticas son el principal componente del
tejido conectivo de la dermis que brindan resistencia y

elasticidad a la piel.1 Los trastornos perforantes adquiridos
son un grupo de enfermedades que se caracterizan por la
eliminación transepidérmica de componentes anormales de
la dermis a través de la epidermis. La elastosis perforante es
el único trastorno perforante en el que se eliminan fibras
elásticas.2

La elastosis perforante serpiginosa fue descrita por
primera vez en 1953 por Lutz,3 quien la denominó queratosis
folicular serpiginosa. En 1955, Miescher describió los hallaz-
gos histopatológicos y recalcó la presencia de fibras elásti-
cas densas que se eliminaban a través de un canal trans-
epidérmico. En el mismo año, Beening y Ruiter describieron
por primera vez la asociación de la enfermedad con el
síndrome de Down. Fue en 1958 que Dammert y Putkonen

acuñaron 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 años, pero el rango de edad varía desde los cinco hasta
los 89 años. Aproximadamente 75% de los afectados son del
sexo masculino.4 Existen tres subgrupos de pacientes con
elastosis perforante. En uno, cerca de 40% de los pacientes
con elastosis perforante tiene algún trastorno genético subya-
cente como trisomía 21 (síndrome de Down), síndrome de
Marfán, de Ehlers-Danlos, de Rothmund-Thompson o pseu-
doxantoma elástico.4 En otro subgrupo, la elastosis perforan-
te serpiginosa puede asociarse a enfermedades adquiridas
como diabetes mellitus,5 insuficiencia renal crónica6 o mor-
fea.7 Hay un tercer subgrupo que presenta elastosis perfo-
rante como consecuencia de la administración de D-penici-
lamina como tratamiento para la enfermedad de Wilson,8-15

cistinuria o artritis reumatoide.16,17
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RESUMEN

La eliminación 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 eliminación transepidérmica de fibras

elásticas alteradas. Clínicamente se manifiesta como pápulas que-

ratósicas del color de la piel, que pueden confluir formando placas

de aspecto arciforme o serpiginoso. Predomina en pacientes mas-

culinos y menores de 30 años. Se presenta, hasta nuestro conoci-

miento, el primer caso de un paciente masculino con colitis ulcera-

tiva crónica inespecífica y colangitis esclerosante asociadas a

elastosis perforante.
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SUMMARY

Transepidermal elimination is a mechanism by which altered

dermal extracelular material is discharged thru the epidermis.

Perforating elastosis is a rare disease characterized by the

transepidermal elimination of abnormal elastic fibers. Clinically it

manifests as skin-colored keratotic papules that may coalesce and

form arcuate or serpiginous plaques. It affects mostly males,

predominantly younger than 30-years-old. We present a case of a

male patient with immflamatory bowel disease and sclerosing

cholangitis associated with perforating elastosis. To our knowledge,

this is the first description of immflamatory bowel disease associated

with perforating elastosis.
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Hasta la fecha solo hay dos reportes de foliculitis perfo-
rante asociada con colangitis esclerosante.18,19 En la revisión
bibliográfica no se encontraron informes de asociación entre
elastosis perforante y colitis ulcerativa crónica inespecífica.

Caso clínico

Hombre de 29 años de edad sin antecedentes heredofami-
liares de importancia. Niega tabaquismo, etilismo, antece-
dentes alérgicos y transfusionales. Inició su padecimiento
aproximadamente cinco años atrás con pérdida de peso,
astenia, adinamia, anorexia, dolor y distensión abdominal
importante, así como diarrea crónica. En el estudio panen-
doscópico se encontró enfermedad inflamatoria intestinal
severa. En los exámenes de laboratorio se evidenció anemia
normocítica normocrómica, alteración en las pruebas de
funcionamiento hepático y presencia de anticuerpos antinu-
cleares positivos. Se practicó colangiorresonancia, donde se
identificaron imágenes sugestivas de colangitis esclerosan-
te primaria. Se corroboró el diagnóstico de colangitis escle-
rosante primaria mediante colangiopancreatografía retró-
grada endoscópica (CPRE), intentando colocación de próte-
sis biliar y realizando además biopsia hepática. Se inició
manejo con esteroides, inmunosupresores, ácido ursodes-
oxicólico y mesalasina con respuesta satisfactoria. El pa-
ciente ha tenido un curso crónico de sus enfermedades
presentado remisiones totales intermitentes y recaídas im-
portantes. Actualmente está en tratamiento con 200 mg/día
de azatioprina, 9 mg/día de deflazacort, 500 mg/día de ácido
ursodeoxicólico y 1 mg cada 12 horas de colchicina. Veinte
días antes de este informe, presentó recaída de su padeci-
miento de base y asociado a esto, una dermatosis que le
ocasionaba prurito intenso por lo que se solicitó la valoración
por parte de Dermatología. Clínicamente se manifiesta
como una dermatosis diseminada, bilateral, con tendencia a
la simetría. Afecta las cuatro extremidades con predominio

en codos, rodillas y dorso de pies. Está caracterizada por
múltiples pápulas queratósicas, bien delimitadas, de 3 a 6
mm, de color rosado o del color de la piel, con costra
hemática en la superficie (Figura 1). Se tomó biopsia en
sacabocado de 4 mm de una de las lesiones. El estudio
histopatológico reveló epidermis con una invaginación que
en su porción más inferior muestra un canal a través del cual
se observan fibras elásticas dispuestas en forma perpendi-
cular que se intercalan entre los queratinocitos y se eliminan
hacia la superficie junto con células inflamatorias como
neutrófilos y linfocitos (Figura 2). La tinción de Verhoeff-Van
Gieson confirmó que el material eliminado en forma transe-
pidérmica eran fibras elásticas (Figura 2).

Discusión

Las dermatosis perforantes forman parte de un grupo de
enfermedades cutáneas que se distinguen por la eliminación
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 colágena, las
fibras elásticas o del queratinocito; y pueden ser primarias o
secundarias (adquiridas).1,4 Las secundarias o adquiridas
acontecen en asociación con enfermedades crónicas como
insuficiencia renal, diabetes mellitus, hepatitis crónica activa
o hipotiroidismo.

La elastosis perforante serpiginosa es un trastorno raro,
de eliminación transepidérmica, en el que las fibras elásticas

Figura 1. Múltiples pápulas queratósicas con costra hemática
en la superficie.

Figura 2. Invaginación epidérmica que en su porción más
inferior muestra un canal. La tinción de Verhoeff-Van Gieson
evidencia que el material de eliminación corresponde a fibras
elásticas.
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anormales de la dermis papilar son expulsadas a través de
un canal epidérmico.20 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 años de edad.4

Hasta la fecha se ignora su etiopatogenia, sin embargo,
se han propuesto diversas hipótesis tratando de explicarla.
Una de las más aceptadas es que la irritación focal (bioquí-
mica o mecánica) induce en la dermis la formación de
canales foliculares o epidérmicos a través de los cuales se
elimina el agente irritante.1 Según una clasificación se reco-
nocen tres tipos de acuerdo con su origen: tipo I o idiopático,
tipo II o reactivo y tipo III o asociado a fármacos.20 La forma
reactiva se asocia con enfermedades del tejido conectivo
como síndrome de Ehlres-Danlos, síndrome de Marfán,
osteogénesis imperfecta, pseudoxantoma elástico o síndro-
me de Down.20-24 En la tipo III o asociada a fármacos, el
agente causal es la D-pencilamina. Este medicamento es un
agente quelante del cobre, cuyo déficit produce alteración en
la enzima lisil-oxidasa. Esta enzima, dependiente de cobre,
es crítica para la formación de enlaces cruzados en la
síntesis de fibras elásticas y de colágeno.8

Desde el punto de vista clínico se caracteriza por ser una
dermatosis simétrica, bilateral, que afecta principalmente
cuello, tronco y extremidades. Se manifiesta por pápulas
queratósicas, del color de la piel, que miden 2 a 5 mm, algunas
con escama o costra en la superficie y que confluyen forman-
do placas de aspecto arciforme o serpiginoso.1,4 Las lesiones
pueden ser asintomáticas o acompañarse de prurito. Tiene
una evolución persistente y al resolverse las lesiones dejan
máculas hipercrómicas residuales o cicatrices.

Los diagnósticos diferenciales incluyen pseudoxantoma
elástico, colagenosis reactiva perforante, foliculitis perforan-
te, poroqueratosis de Mibelli, calcinosis cutis y granuloma
anular. Sin embargo, el estudio histológico de las lesiones
permite hacer un diagnóstico definitivo. Los hallazgos histo-
lógicos característicos de la elastosis perforante son aumen-
to en el número de fibras elásticas en la dermis papilar y
reticular y la presencia de un canal estrecho folicular o
transepidérmico, en el que se observan fibras elásticas
eosinofílicas degeneradas, así como detritos celulares, neu-
trófilos, basófilos y células inflamatorias. La epidermis se
hace hiperplásica y engloba las fibras elásticas anormales.1,4

La tinción de Verhoeff-Van Gieson es positiva y muestra
fibras elásticas, siendo expulsadas a través del canal.25

Diversas modalidades de tratamiento han sido descritas
sin mucho beneficio a largo plazo. En algunos casos la
enfermedad se resuelve de manera espontánea. Se ha
intentado la electrodesecación y curetaje,26 la aplicación
tópica de tazaroteno,27 tretinoína,26,27 calcipotriol,26 ácido
glicólico o salicílico, esteroides tópicos o intralesionales,
radiación con luz ultravioleta B de banda angosta (narrow-
band UVB), crioterapia28,29 e isotretinoína oral.26,27

La importancia del caso presentado es la rara asociación
con colangitis esclerosante, pues hasta la fecha solo existen
dos reportes de trastornos perforantes en pacientes con
colangitis esclerosante.18,19 Además, éste sería el primer
caso de elastosis perforante asociada a colitis ulcerativa

crónica inespecífica (CUCI), pues no hay descripciones
previas de esta asociación. Otro aspecto importante a
resaltar es la buena respuesta que tuvo al tratamiento tópico
con tretinoína una vez al día por la noche durante 15 días.
Sin embargo, no es posible determinar si la mejoría clínica
fue secundaria al tratamiento dermatológico, o si se presen-
tó de manera espontánea; o bien, como parte de la evolución
natural de su enfermedad de base, que como ya hemos
mencionado cursa con múltiples exacerbaciones y remisio-
nes. Además, la resolución de la dermatosis pudiera estar
relacionada con la remisión de la exacerbación de los
padecimientos de base, pues se dio tratamiento simultáneo
para la dermatosis y para la agudización de la colangitis
esclerosante y la colitis ulcerativa crónica inespecífica.
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