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RESUMEN

Las fibras eldsticas son un componente fundamental del tejido conectivo de la piel. La Palabras clave:
alteracion en el equilibrio entre la sintesis y el metabolismo de las mismas da origen a -
patologias que se clasifican de acuerdo a si las fibras elasticas estan aumentadas o dismi- elastorrexis papulosa,
nuidas. Cuando éstas se encuentran disminuidas, determinan la aparicién de un grupo elastdlisis de la
heterogéneo de enfermedades infrecuentes, de etiologia poco clara y con hallazgos clini- dermis media,

cos e histopatoldgicos superpuestos. papulosis fibrosa

Presentamos una serie de seis casos con diagnéstico clinico-histopatoldgico de patolo- blanca del cuello.

gias por disminucion de las fibras eldsticas en la dermis, evaluados en el Servicio de
Dermatologia del Hospital Aleman de Buenos Aires, en el periodo comprendido entre
2009 y 2014. En las historias clinicas revisadas se detectaron dos pacientes con diagnds-
tico de elastorrexis papulosa, dos con diagndstico de elastdlisis de la dermis media y dos
con diagnéstico de papulosis fibrosa blanca del cuello.

Destacamos la importancia de describir este grupo de casos con el objetivo de aportar
datos que nos permitan profundizar en el conocimiento de la historia natural y la epide-
miologia de estas entidades recientemente descritas y con escasos reportes previos en la
literatura (Dermatol. Argent., 2015, 21 (2): 126-132).
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ABSTRACT

Elastic fibers are the main components of the connective tissue of the skin. The balance
between its synthesis and metabolism gives rise to conditions that are classified accor-
ding to whether the elastic fibers are increased or decreased. The disorders with decrea-
sed elastic fibers in the dermis are an heterogeneous group of rare diseases of unclear
etiology, and with overlapping of clinical and histopathological findings.

We present six cases with histopathological diagnosis of decreased elastic fibers in the
dermis, evaluated in the Deutches Hospital of Buenos Aires in the period between 2009
and 2014. Among the medical records we had detected two patients diagnosed with
papularelastorrhexis, two with mid- dermal elastolysis and two patients diagnosed with
white fibrous papulosis of the neck.

We emphasize the importance of describing this group of patients in order to provide
data that allow us to deepen our knowledge of the natural history and epidemiology of
recently described entities with few previous reports in the literature (Dermatol. Argent.,
2015, 21 (2): 126-132).
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Introduccion

Las fibras eldsticas (FE) son el principal componente del
tejido conectivo que otorga la resistencia y la elasticidad
que caracteriza a la piel. Esto depende de un delicado
equilibrio entre la sintesis de la elastina, que constituye el
85% del peso de las fibras eldsticas, y su metabolismo por
enzimas proteoliticas del tipo de las elastasas y metalopro-
teinasas. La interferencia en dicho proceso determina la
aparicién de la alteracién de las fibras eldsticas, ya sea por
aumento o disminucidn. Se las divide en dos grandes gru-

pos, dependiendo de su alteracién cuantitativa:'”

- Alteraciones con incremento de las fibras eldsticas: elas-
tosis dérmica focal de inicio tardio, elastosis focal lineal,
elastoderma, elastofibroma, elastosis perforante serpigino-
sa, pseudoxantoma eldstico (PXE) y elastoma.

- Alteraciones con disminucidén de las fibras eldsticas: nevo
aneldstico, elastorrexis papular (EP), elastorrexis perifoli-
cular, anetoderma (A), cutis laxa adquirida (CLA), elast6-
lisis post inflamatoria y cutis laxa, papulosis fibrosa blan-
ca del cuello (PFBC), elastélisis dérmica papilar PXE-Like
(EDP-PXE-like), elastdlisis de la dermis media (EDM),
elastdlisis de la dermis superior, piel laxa granulomatosa y
acroquerato-elastoidosis (AKE).

El conocimiento de la fisiopatologia de dichas alteraciones
es limitado, probablemente debido a su reciente reconoci-
miento y a la escasa casuistica comunicada. Las de mds
reciente descripcion son la EDM, EP, PFBC y la EDP-
PXE-like. La histologia, junto con las tinciones especiales
para FE, son de utilidad al momento de establecer el diag-
néstico de certeza, por lo que la presuncién clinica tiene
un papel relevante para alertar al patélogo.

Es importante diferenciar entre las distintas entidades que
presentan alteraciones de las fibras eldsticas debido a que
muchas de ellas se asocian a compromiso extracutdneo

tales como la A, CLA, PXE y la AKE.

El presente trabajo estd orientado a la descripcidn de las
alteraciones de la dermis con disminucién de las fibras
eldsticas, debido a su baja frecuencia y reciente descrip-
cién en la literatura.

Serie de casos

Se realizé una revisién de un total de 7.200 historias cli-
nicas de pacientes que consultaron en el Servicio de
Dermatologia del Hospital Alemdn de Buenos Aires entre
2009 y 2014. Se hallaron 15 pacientes con patologias que
comprometian las fibras eldsticas, de los cuales 6 presenta-
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ban disminucién de las mismas en el estudio histopatolé-
gico. Las caracteristicas clinico-evolutivas se muestran en

la tabla 1.

Comentario

En la actualidad se considera que la disminucién de las
fibras eldsticas da origen a doce entidades con caracteristi-
cas peculiares. Algunas de ellas son subdiagnosticadas
debido a sus manifestaciones clinicas sutiles, su curso
indolente y la escasa sospecha diagnéstica al momento de
la consulta, tal como ocurre con la EDM, EP y PFBC que
presentaron los pacientes de esta serie. A continuacién
describiremos dichas entidades.

La EDM es una entidad rara, de la que hay hasta la fecha
alrededor de 80 casos reportados en la literatura.’
Usualmente afecta a mujeres sanas entre los 30 y 40 afios
de edad. Clinicamente se manifiesta como placas de

aspecto finamente arrugado y pdpulas perifoliculares suti-
les. En el 50% de los casos las lesiones son precedidas o se
acompafan de urticaria, placas eritematosas y telangiecta-
sias. Las lesiones se distribuyen en el cuello, el tronco y
los miembros superiores y permanecen estables o se incre-
mentan en numero con el tiempo. Se describieron tres
variedades clinicas: la tipo I, que presenta lesiones con
arrugas finas bien demarcadas, simétricas y asintomdticas;
la tipo II, con protrusiones papulares perifoliculares con
apariencia de piel de naranja; y la tipo III, descrita en
2001, que se manifiesta con eritema reticular persistente
a predominio de tronco.”

Las pacientes de nuestra serie no presentaron diferencias
en cuanto al sexo y a la edad referidas en la literatura. En
cuanto a los hallazgos clinicos, una de las pacientes pre-
sentaba numerosas pdpulas blanquecinas perifoliculares
asintomdticas en el cuello, lo que se correlaciona con el

tipo II. La segunda paciente a la que se hace referencia en

TABLA 1.

DIAGNOSTICO SEXO | EDAD CLINICA HISTOPATOLOGIA
1 Elastorrexis papulosa F 45 anos | Papulas aplanadas blanquecinas Epidermis sin alteraciones.
asintomaticas en dorso. Tiempo DRS con fragmentacion
de evolucién desconocido (elastorrexis) de FE
2 Elastorrexis papulosa F 34 anos | Papulas monomorfas planas Infiltracién linfocitaria
blanquecinas hipopigmentadas perivascular superficial.
de 2 a 3 mm de didametro en En DRS fragmentacion
tronco y miembros. (elastorrexis) de FE
3 Elastolisis de la dermis F 56 anos | 6 anos de evolucién Disminucién (elastdlisis) de
media Papulas blanquecinas en cuello FE en DRS
asintomaticas
4 Elastolisis de la dermis F 36 anos | Placas hipo e hiperpigmentadas Leve hiperqueratosis
media finamente arrugadas a nivel folicular en epidermis.
submamario y flancos. Esbozo de hialinizacion en
> de 10 afos de evolucién DS. Vasodilatacién y infiltrado
linfocitario perivascular.
Tincién de VVG
con disminucion (elastdlisis)
selectiva de FE en DRS
5 Papulosis fibrosa blanca del F 66 anos Papulas blanco-amarillentas en Incremento del nimero de
cuello region lateral y posterior de fibroblastos maduros en DS
cuello. 2 meses de evolucién
6 Papulosis fibrosa blanca del F 67 anos | Papulas blanquecinas aisladas Incremento del niumero de
cuello en cuello asintomaticas. Tiempo fibroblastos maduros en DS
de evolucién desconocido

F: femenino; FE: fibras elasticas; DRS: dermis reticular superficial (dermis media); DS: dermis superficial; VVG: Verhoeff-Van Gieson
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FOTO 1. Elastdlisis de la dermis media tipo Ill: placas residuales hipo-hiperpigmentadas finamente arrugadas en térax y flancos.

esta serie presentd lesiones hipopigmentadas y placas fina-
mente arrugadas en ambos flancos, lo que otorgaba aspec-
to reticulado. Las mismas evolucionaron a placas residua-
les con apariencia de papel de cigarrillo. Estas lesiones
fueron interpretadas como pitiriasis versicolor en multi-
ples consultas sin respuesta a los tratamientos realizados.
Esta paciente, por los hallazgos clinicos y por la presencia
de infiltrado linfocitario perivascular, se categorizé dentro
del tipo III (fotos 1y 2). Una de las pacientes presentaba
antecedente de psoriasis en tratamiento con PUVA. Si
bien se ha propuesto a la luz ultravioleta como un posible
factor causal, nuestra paciente tenfa las lesiones de EDM
previo al inicio de la fototerapia, sin evidencia de progre-
sién de las mismas. En la bibliografia consultada no se
encontré asociacion con psoriasis.

La EDM se caracteriza histolégicamente por ausencia de
fibras eldsticas en la dermis media (elastélisis), en general
sin infiltrado inflamatorio, a excepcién del tipo III, tal
como lo encontrado en nuestras pacientes. Es posible que
los cambios pasen desapercibidos con la tincién de hema-
toxilina y eosina, por lo que ante la sospecha de la misma,
es de utilidad recurrir a las tinciones especiales para fibras
eldsticas.*” La EDM no suele asociarse a manifestaciones
extracutdneas y no tiene tratamiento efectivo. Se propo-
nen la colchicina, la tretinoina y los corticoides tépicos,
con resultados variables.

FOTO 2. Histopatologia 100x: tincién con Verhoeff-Van Gieson (VVG).
Dermis reticular superficial con disminucion (elastlisis) de las fibras
eldsticas, vasodilatacion e infiltrado linfocitario perivascular.
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FOTO 3. Elastorrexis Papulosa. A- Ppulas aplanadas blanquecinas en tronco. B- Dermatoscopia dngulo superior izquierdo: lesion blanquecina homogénea
de limites netos. C- Histopatologia 100X. Tincién con Verhoeff Van Gieson (VVG): fragmentacién de FE.

FOTO 4. Elastorrexis papulosa. Papulas aplanadas blanquecinas monomorfas en tronco y miembros.
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FOTO 5. Papulosis fibrosa blanca del cuello (PFBC). A) Papulas blanquecinas en region cervical. B) Histopatologia (HyE, 40x): incremento del nimero

de fibroblastos maduros en dermis superficial.

La elastorrexis papulosa es un desorden adquirido de las
fibras eldsticas, aunque existen casos familiares. Hasta la
actualidad han sido referidos en la literatura al menos 23
casos.'”"" Afecta principalmente a mujeres en la segunda
década de vida y clinicamente se manifiesta en forma de
multiples pdpulas blanquecinas de 2 a 5 mm de didmetro,
no foliculares ni confluentes, distribuidas principalmente
en el tercio superior del tronco, hombros y raiz de miem-
bros. Las lesiones tienen un curso crénico y en algunos
casos progresivo, sin tendencia a la resolucién espontdnea.
No se describe compromiso sistémico. Los hallazgos his-
tolégicos muestran disminucién y fragmentacién de las
fibras eldsticas en la dermis reticular e infiltrado linfohis-
tiocitario perivascular en la dermis superficial y profunda.
Las bandas de coldgeno pueden encontrarse engrosadas y
homogéneas o sin alteraciones. No se hallan disponibles
tratamientos efectivos para esta patologfa.”™* En los
pacientes evaluados en nuestra serie no se observaron dife-
rencias en los hallazgos clinicos ni histopatolégicos respec-
to de lo descrito en la literatura (fotos 3 y 4).

La papulosis fibrosa blanca del cuello (PFBC) afecta a
hombres y mujeres mayores de 40 afios. Predomina en
hombres de etnia japonesa y mujeres ecuropeas.
Clinicamente se presenta como pequefas papulas no foli-

culares, blanquecinas, en un nimero de 10 a 20, asinto-
maticas, distribuidas simétricamente en el cuello. Algunos
casos afectan el tercio superior del tronco.”" Una de
nuestras pacientes refirié haber realizado tratamiento con
termoterapia en la zona afectada previamente al inicio de
la dermatosis. No encontramos relacién entre este antece-
dente y la aparicidn de la patologia (foto 5 A).

Histoldgicamente, en la PFBC, el rasgo principal es la pre-
sencia de fibrosis y de dreas de coldgeno engrosado en la
dermis papilar y reticular. La histologia de esta entidad no
tiene hallazgos patognomonicos, por lo que el diagndstico
definitivo es de exclusién. Nuestras pacientes presentaron
en la histopatologia un incremento del ndmero de fibro-
blastos maduros en la dermis superficial (foto 5 B). En la
literatura se menciona fibrosis y pérdida de fibras eldsticas
en la dermis papilar y reticular media que no se constata-
ron en nuestras pacientes. No existen terapias efectivas

para esta patologia.'"

Destacamos la importancia de la descripcién de estos nue-
vos casos ya que consideramos que es una herramienta til
para identificar nuevas asociaciones y asi profundizar en la
epidemiologfa, historia natural y fisiopatogenia de estas
entidades, lo que permitirfa proponer alternativas tera-
péuticas més efectivas.
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ISOTRETINOINA: EFECTO SOBRE HORMONAS HIPOFISARIAS

Karadag A.S., Takdi Z., Ertugrul D.T,, Bilgili S.G. et dl. The effect of different doses
of isotretinoina on pituitary hormones. Dermatology, 2015; 230: 354.

En 105 pacientes se dosaron hormonas hipofisarias. Hubo tres grupos; 0,5-1
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meses de tratamiento las hormonas hipofisarias estaban alteradas en todos los
grupos, y fueron menores en el grupo de tratamiento intermitente. El efecto fue
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