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Dermatosis perforantes reactivas en el Centro Dermatolégico

Dr. Ladislao de la Pascua en 55 anos

Margarita Ortiz Avalos,' Gisela Navarrete Franco?

RESUMEN

Antecedentes: las dermatosis perforantes reactivas (DPR) se
caracterizan por presentar el fenomeno de eliminacion transepi-
dérmica. Clasicamente se han reconocido 4 variedades clinico-
histolégicas; sin embargo, en los ultimos afios se ha agregado un
quinto grupo llamado “dermatosis perforante adquirida”.
Objetivo: estimar la frecuencia, las caracteristicas histoldgicas,
clinicas y epidemioldgicas de las DPR en 55 afios, en el Centro
Dermatolégico Dr. Ladislao de la Pascua (CDP).

Material y método: se realiz6 un estudio retrospectivo de 55 afios
en el laboratorio de Dermatopatologia del CDP y se seleccionaron
las biopsias con diagnéstico de DPR, registrando datos epidemio-
légicos, clinicos e histolégicos.

Resultados: se encontraron 9 biopsias con diagndstico de DPR.
En 3 pacientes se registré asociacion con diabetes mellitus (DM)
descontrolada e insuficiencia renal cronica (IRC) secundaria. De
acuerdo a los hallazgos histolégicos y tinciones especiales obtuvi-
mos: 5 casos de enfermedad de Kyrle, 2 de colagenosis perforante
reactiva, 1 caso de elastosis perforante serpiginosa y 1 caso de
foliculitis perforante.

Conclusion: para realizar el diagnostico correcto, se debe identi-
ficar el tipo de material que presenta eliminacién transepidérmica
mediante tinciones especiales y realizar una adecuada correlacion
clinico-patologica.

Palabras clave: dermatosis perforantes reactivas, eliminacién
transepidérmica, enfermedad de Kyrle, colagenosis perforante
reactiva, elastosis perforante serpiginosa, foliculitis perforante.
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ABSTRACT

Background: RPD are characterized by a phenomenon of tran-
sepidermal elimination. Classically there have been four clinical-
histopathological varieties, however in recent years a fifth group
has been added called “Acquired Perforating Dermatosis”.
Objective: To estimate frequency and the clinical, epidemiological
and histological characteristics of RPD in 55 years, at our derma-
tological center Dr. Ladislao de la Pascua (CDP).

Material and method: Aretrospective study of 55 years was made
in the Dermatopathology department of the CDP. Biopsies with
diagnosis of RPD were studied, registering epidemiological, clinic
and histological data.

Results: There were 9 biopsies with the diagnosis of RPD. In 3
patients association with uncontrolled diabetes mellitus (DM) and
secundary cronic renal failure (IRC). According to the histological
findings and special stains we obtained: 5 cases of Kyrle disease, 2
of active perforating collagenosis, 1 case of perforating serpiginous
elatosis and 1 case of perforating folliculitis.

Conclusion: To obtain the correct diagnosis, the material that
presents transepidermal elimination must be identified by special
stains and an adequate clinical-pathological correlation must
be made.

Key words: acquired perforating dermatosis, transepidermal elimi-
nation, Kyrle disease, active perforating collagenosis, perforating
serpiginous elastosis, perforating folliculitis.

as dermatosis perforantes reactivas (DPR) se
caracterizan por presentar el fenémeno de elimi-
nacion transepidérmica y se han reconocido 4
formas clasicas. Actualmente se incluye una for-
ma mas que esta asociada a insuficiencia renal cronica (IRC)
y/o diabetes llamada dermatosis perforante adquirida.'

HISTORIA

Kyrle en 1916 describié el primer caso de dermatosis
perforante. Pinkus en 1954 observo el fendomeno de “eli-
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minacién transepidérmica”, pero fue Mehregan en 1970
quien acufi6 el término.?Rapini propuso que en los canales
transepidérmicos pueden encontrarse tanto fibras eldsticas
como de colageno.??

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia exacta de las DPR se desconoce, en pacientes
con IRC se ha encontrado una asociacion del 10% y en
pacientes diabéticos del 90%, sobre todo la enfermedad
de Kyrle.

ETIOPATOGENIA

La etiologia se desconoce; sin embargo, debido a que el
prurito y el rascado intensos son hallazgos comunes en la
mayoria de los pacientes, se propone que el primer cam-
bio cutaneo es el microdepodsito de sustancias dérmicas
degradadas, que desencadena una reaccion inflamatoria
local y degeneracion del tejido conectivo, los que a su vez
inducen hiperplasia epidérmica y promueven la activacion
de células inmunocompetentes. La penetracion de dichas
células inflamatorias a la epidermis, la disolucion de la
membrana basal e incremento de los espacios intercelula-
res, podrian facilitar la liberacion transepidérmica de los
depdsitos dérmicos degradados.?

CLASIFICACION

Enfermedad de Kyrle (EK)

Llamada también hiperqueratosis penetrante, hiperque-
ratosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans,
fue descrita por primera vez por Kyrle en 1916, en una
paciente diabética de 22 afios.!?

Tiene 2 formas de presentacion: la mas frecuente en
mujeres en relacion 6:1 con respecto a los hombres; en la
32-5% décadas de la vida y otra asociada a diabetes mellitus
y enfermedad renal.?

Afecta las superficies de extensiéon de miembros
superiores e inferiores, region periumbilical, tobillos
y cuello, respeta palmas y plantas.'?Inicia con papulas
puntiformes con escama fina plateada, que evolucionan
a lesiones semejantes a nédulos con un tapon queratd-
sico central, que al desprenderse deja una depresion
crateriforme. Se asocian a fenomeno de Koebner (Fi-
gura 1).

Figura 1. Enfermedad de Kyrle. Clinica: Lesiones de aspecto “papu-
lar” y “nodular”, de superficie queratosica y presencia de fenomeno
de Kdebner. Cortesia: Dr. Miguel A. Cardona.

La EK se relaciona con DM hasta en un 90%, y también
con anormalidades hepaticas, falla cardiaca congestiva,
falla renal cronica y sarcoidosis.!>*

Histologicamente se observan (Constantine y Carter):
invaginaciones epidérmicas foliculares o parafoliculares
con paraqueratosis, que contienen colecciones de material
degenerado basdfilo, negativo para tinciones de colagena
y fibras elésticas; hay células vacuoladas disqueratdsicas,
ausencia de capa granulosa en el sitio de invaginacion y
una reaccion inflamatoria de tipo granulomatoso.>”’

Colagenosis perforante reactiva (CPR)

Descrita por Mehregan et al. en 1967.1'*% En 1974, Kanan
observa una forma familiar. En 1982 Poliak et al. publi-
caron 6 casos en adultos con DM. En 1994 Faver et al.
proponen los criterios diagndsticos.’

Existe una forma hereditaria o de la infancia que
afecta a varones y es de inicio subito,'® mientras que la
forma adquirida es mas frecuente entre los 35 y 80 afios
de edad, en ambos sexos, asociada a DM complicada con
microangiopatia.

Se presenta en superficies extensoras de las extremida-
des, dorso de manos y tronco, sobre areas de traumatismo,'-
como “papulas” de 5 a 10 mm, con una porcidn central,
cubierta de queratina dificil de desprender; son recurrentes
y se resuelven dejando mancha hipo o hiperpigmentada
y/o cicatrices varioliformes. El fendmeno de Koebner es
caracteristico (Figura 2).

La CPR se asocia a DM, IRC, hemodialisis, exposicion
UV, lepra lepromatosa, SIDA, hiperparatiroidismo, sindro-
me de Treacher Collins, sindrome de Down, hepatopatia,
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Figura 2. Colagenosis perforante reactiva. Clinica: lesiones de
aspecto “nodular”, violaceas, que forman una placa. Cortesia: Dr.
Fermin Jurado Santa Cruz.

artritis reumatoide juvenil, dermatitis atopica, nefropatia
IgA,? enfermedad de Hodking, carcinoma periampular,
metastasis hepaticas de carcinoma endometrial y adeno-
carcinoma hepatico poco diferenciado metastasico.

En la histopatologia las lesiones antiguas presentan
hiperqueratosis paraqueratosica focal, epidermis atréfica
en la base del tapon y perforaciones verticales, que dan
paso a los haces colagenos basofilos positivos para tricro-
mico de Masson e infiltrado linfohistiocitario perivascular
moderado.>” A la microscopia electronica (Fretzin y col.),
los espacios intercelulares suprayacentes a la capa basal se
encuentran ensanchados y contienen haces de colageno.

Elastosis perforante serpiginosa (EPS)

Descrita por primera vez en 1953 por Lutz. En 1955 fue
reconocida por Miescher. En 1956 Gruneberg propuso
el nombre de queratosis folicularis et follicularis serpi-
ginosa.!"'2 Dammert y Putkonen en 1958 le dieron la
denominacion actual.!? Haber en 1959 define las caracte-
risticas clinicas y Mehregan en 1968 la asocia a desordenes
del tejido conectivo.

La EPS se presenta en la segunda década, con mayor
frecuencia en sexo masculino, en una proporcion hombre-
mujer de 4:1.110

La topografia mas frecuente es en region occipital, caras
laterales de cuello, tronco y extremidades inferiores. La
lesion inicial es una “péapula” de 2-5 mm, del color de la
piel o eritematosa, con escama central, que al removerse
ocasiona sangrado y adopta una distribucion serpiginosa;
las lesiones dejan cicatrices atroficas, reticulares o linea-

les. Hay prurito leve y se ha observado el fenémeno de
Koebner (Figura 3).

Figura 3. Elastosis perforante serpiginosa. Clinica: eritema y esca-
ma fina que confluyen en una placa mal circunscrita y presencia de
manchas residuales hiperpigmentadas de forma figurada. Cortesia:
Dra. Josefa Novales.

Se ha asociado con enfermedad de Wilson en tratamien-
to con D-penicilamina, a desordenes del tejido conectivo
(26% de los casos), sindrome de Down, de Ehlers-Danlos,
osteogénesis imperfecta, pseudoxantoma elastico gene-
ralizado, sindrome de Rothmund-Thompson, acrogeria,
sindrome de Marfan, cutis laxa, aneurisma congénito del
poligono de Willis y esclerosis sistémica progresiva.

Histologicamente se presenta una epidermis acantosicay
canales transepidérmicos transfoliculares o parafoliculares
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estrechos, rectos, ondulados o en tirabuzén, rodeados en
su porcion inferior por epidermis proliferante que abraza
la entrada a modo de tenaza, ocupados por masas baso-
filas de células epiteliales y tejido elastico degenerados.
En dermis se observa infiltrado cronico y con frecuencia,
células gigantes multinucleadas. Con tinciones para fibras
elasticas (Verhoeff Van Gieson), se aprecia el incremento
en la concentracion y el tamafio de las fibras elasticas en
la dermis superior y en particular en las papilas dérmicas,
pero a medida que migran, pierden su capacidad tintorial.>”

Por microscopia electronica se observan fibras eldsticas
en el intersticio, algunos queratinocitos de la vecindad
muestran vacuolizacion, cambios mitocondriales y frag-
mentacion de tonofilamentos.!

Foliculitis perforante (FP)

En 1968 Mehregan y Corskey dieron el nombre de fo-
liculitis perforante'? y desde el final de la década de los
70’s se conoce como hiperqueratosis folicular urémica en
conjunto con la enfermedad de Kyrle.

Se presenta entre la 2da y 4* décadas de la vida tanto
en hombres como en mujeres.'?

Las lesiones se localizan en superficies extensoras de
las extremidades y empiezan como papulas foliculares
eritematosas de 2 a 8 mm de didmetro, con un tapon
queratdsico muy adherente, que puede contener un pelo
central; al retirarse este tapon queratosico, deja una peque-
fia depresion crateriforme sangrante. Involucionan dejando
una mancha hipopigmentada y pueden tener periodos de
remision y exacerbacion.!

La FP se ha asociado a DM, IRC,' hipertension, enfer-
medad cardiovascular aterosclerotica, eritema nudoso,
acantosis nigricans juvenil, psoriasis y hepatitis cronica
persistente.

La imagen histologica presenta infundibulos foliculares
dilatados, con paraqueratosis, presencia de un pelo incur-
vado y una o mas perforaciones infundibulares, a través
de las cuales se elimina el material degenerado basoéfilo,
con infiltrado inflamatorio perifolicular mixto.'>"

Dermatosis perforante adquirida (DPA)
Conocida también como dermatosis perforante de la
enfermedad renal, enfermedad perforante adquirida, hi-
perqueratosis folicular urémica.>!3

En 1898 Rapini y col. la definieron como la derma-
tosis perforante acontecida en adultos y concomitante a

enfermedades sistémicas. Actualmente algunos autores
aceptanreconocen que un gran niamero de casos publicados
como dermatosis perforantes primarias corresponden a una
dermatosis perforante adquirida.

La enfermedad afecta a adultos de ambos sexos,
principalmente en pacientes con DM y falla renal
cronica secundaria.'* Afecta entre el 5-10% de los
pacientes en dialisis en Norte América, actualmente
se considera la mas frecuente de las dermatosis per-
forantes, debido al importante nimero de pacientes
nefropatas.'’

Las lesiones se localizan en las superficies flexoras
de las extremidades inferiores, tronco, cuello y cara;
empiezan pocos meses después del inicio de dialisis y
se asocian a prurito severo y/o rascado crénico. Con-
sisten en papulas foliculares de 2-10 mm con tapén
queratosico central (Noble y cols.), pueden coalescer
formando placas, simulando cualquiera de las 4 der-
matosis perforantes primarias y presentan fenomeno
de Koebner.

Se asocia principalmente a DM y/o falla renal secunda-
ria; aunque también se ha visto en enfermedades hepaticas,
enfermedad tiroidea, SIDA, tuberculosis, aspergilosis,
dermatitis atdpica, herpes zoster, escabiasis, anormali-
dades en el metabolismo de vitamina A, falla cardiaca,
carcinoma hepatocelular recurrente, linfoma, carcinomas
periampulares y con el uso de gefitinib.

Por histologia, se observan canales transepidérmi-
cos estrechos que se extienden a las paredes laterales
o a la base de las zonas acantoésicas, ocupados por
queratina, células inflamatorias degeneradas y fibras
eosinofilicas. En la fase “tardia”, presenta focos bien
circunscritos de queratina paraqueratdsica laminar y
células inflamatorias degeneradas, en una depresion
epidérmica cupuliforme. Con acantosis moderada; la
dermis circundante presenta edema, vasodilatacion,
fibroblastos y melandfagos.

Por microscopia electronica en las lesiones tempranas,
las fibras elasticas alteradas y el infiltrado inflamatorio
se observan inmediatamente por debajo de la membrana
basal. En las lesiones tardias, la discontinuidad de la
membrana basal es aparente en la zona vecina a los canales
transepidérmicos, las fibras de colagena de morfologia
normal eventualmente llenan la dermis papilar y se iden-
tifican dentro de los canales, asi como fibras elasticas y
fragmentos celulares.
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DIAGNOSTICO

La sospecha clinica de estas dermatosis se corrobora con
el estudio histopatologico, que incluye la realizacion de
tinciones especiales.

TRATAMIENTO

Se han utilizado diferentes tratamientos con resultados
variables, como: emolientes, esteroides y retinoides to-
picos ¢ intralesionales, UVB, PUVA, antihistaminicos,
alopurinol, crioterapia y doxiciclina. Ha habido algunos
casos con reporte de desaparicion espontanea posterior a
transplante renal o interrupcion de la dialisis; sin embargo,
la mayoria de los casos persisten durante afios, a menos
que sean tratados.!®

MATERIAL Y METODO

Se revisaron los expedientes de 55 (1955-2010) afios del
laboratorio de Dermatopatologia del Centro Dermatologi-
co Dr. Ladislao de la Pascua y se seleccionaron las biopsias
con diagnostico de enfermedades perforantes reactivas
(EK, EPS, FP, CPR). Se registraron datos epidemiologicos,
clinicos e histologicos.

RESULTADOS

De un total de 74,454 biopsias registradas en 55 afios, 9
correspondieron al diagndstico de enfermedades perfo-
rantes, que representa una prevalencia de 1 caso por cada
10,000 biopsias (0.0001). De éstas, 7 (77.7%) fueron del
sexo masculino y 2 del femenino (22.2%); la edad de pre-
sentacion correspondié a la publicada en la literatura, con
2 picos, el primero entre los 10 y 30 afios, con 4 (44.4%)
casos y el segundo entre los 41 y 70 afios con 5 (55.5%).

Con respecto a la topografia 7 pacientes presentaron
lesiones diseminadas, mientras que en 2 pacientes la der-
matosis fue localizada. La morfologia que predominé (7
casos) fueron lesiones de aspecto nodular, eritematosas o
color marrén con centro queratosico y presencia de escama
fina en la superficie.

El tiempo de evolucion de las lesiones oscil6 entre 0.5
a 24 meses (media 7.3 meses). En 3 pacientes se registrd
asociacion con diabetes mellitus II descontrolada e insu-
ficiencia renal cronica secundaria.

Los hallazgos histologicos que predominaron fueron:
hiperqueratosis con paraqueratosis focal, invaginacion
e interrupcion o disolucion epidérmica que representa
el hallazgo mas caracteristico, pues traduce la eviden-
cia de la eliminacién transepidérmica y que en un solo
caso, estuvo presente a nivel del foliculo piloso, lo que
confirmé el diagnostico de foliculitis perforante. Se
observd disminucion de la granulosa, en los casos que
se confirmaron como enfermedad de Kyrle y acantosis
irregular que circunscribe a la zona de eliminacion. En
dermis superficial y media se presento infiltrado de leve
amoderado, predominantemente perivascular y mixto. Al
realizar las tinciones para fibras de colagena (tricromico
de Masson o Gallego), éstas fueron positivas en 2 (22.2%)
casos, mientras que las tinciones para fibras elasticas
(Verhoeff Van Gieson o Reyes Mota) fueron positivas para
eliminacion transepidérmica en 1 (11.1%). Las 7 (77.7%)
biopsias restantes fueron negativas para ambas tinciones.
Con lo anterior clasificamos nuestros casos de la siguiente
manera: 5 casos como enfermedad de Kyrle (Figura 4),
2 casos de colagenosis perforante rectiva (Figura 5), 1
caso de elastosis perforante serpiginosa (Figura 6) y un
caso de foliculitis perforante (Figura 7); obteniendo una
correlacion clinico patoldgica del 66%.

DISCUSION Y COMENTARIOS

El Centro Dermatologico Dr. Ladislao de la Pascua corres-
ponde a un servicio unicamente de consulta externa, y si
recordamos que en algunas series de casos se ha publicado,

Figura 4. Enfermedad de Kyrle. Histopatologia. A. Se observa una
depresion e interrupcién epidérmica con eliminacion de abundante
material queratosico. B. Tincién para fibras elasticas negativa
(H&E10x).
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Figura 5. Colagenosis perforante reactiva. Imagen histolégica. A. Se muestra un tapon de queratina e interrupcion de la epidermis con
presencia de eliminacion de material eosindfilo. B. Evidencia de eliminacién transepidérmica de fibras de colageno con tincién de tricromico
de Masson. C. Tincién para fibras elasticas negativa (H&E 10x). Cortesia: Dr. Fermin Jurado Santa Cruz.

Figura 6. Elastosis perforante serpiginosa. Imagen histoldgica. A. Presencia de importante hiperqueratosis paraqueratdsica. Disolucién
epidérmica que forma un trayecto en el que se observa eliminaciéon de material eosindfilo (H&E10x). B. Evidencia de eliminacion transe-
pidérmica de fibras elasticas (H&E40x). Cortesia: Dra. Novales.

que hasta un 90% de los pacientes con DPR presentan Con respecto a la clasificacion actual en 5 grupos consi-
asociacion con enfermedades sistémicas como: diabetes ~ deramos que la EK, EPS y CPR son las dermatosis que si
mellitus e insuficiencia renal, resulta 16gico que sean pocos tienen sustento histoldgico, a diferencia de la FP y DPA en
los casos que en estas condiciones acuden a la consulta. las que existen datos confusos y las hacen compartir con las
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Figura 7. Foliculitis perforante reactiva. Imagen histologica. A. Se
muestra un foliculo piloso con interrupcion de la continuidad de su
pared, rodeado de un infiltrado inflamatorio (H&E 10x).

otras 3 los mismos. Ante esto es importante considerar, que
para un diagnostico correcto se debe identificar el tipo de
material que sufre eliminacion transepidérmica mediante
tinciones especiales y realizar una adecuada correlacion
clinico-patologica (66% en el CDP).
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