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Elastosis perforante serpiginosa en
un paciente con sindrome de Down,
hallazgos dermatoscopicos

Elastosis perforans serpiginosa in a patient
with Down's syndrome, dermatoscopic

findings.
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Resumen

ANTECEDENTES: La elastosis perforante serpiginosa es una dermatosis poco frecuente,
con una relacién dudosa con el sindrome de Down y pocas descripciones dermatos-
copicas en la bibliografia.

CASO CLINICO: Paciente de 12 afios con sindrome de Down y cuadro de tres afios
consistente en la aparicién de papulas blanquecinas con costra central, conectadas
por trayectos cicatriciales serpiginosos, localizadas en ambos miembros superiores,
con prurito ocasional. El estudio de la biopsia revel6 un canal tapizado por epitelio
escamoso, con restos epiteliales acompaniados de material baséfilo denso. La dermis
mostré engrosamiento de las fibras eldsticas; con la tincién tricrémica de Van Gieson
se objetivaron fibras eldsticas anormales en el canal.

CONCLUSIONES: Los hallazgos dermatoscépicos pueden orientar el diagndstico y
seguimiento de la elastosis perforante serpiginosa.

PALABRAS CLAVE: Elastosis perforante serpiginosa; sindrome de Down; dermatoscopia.

Abstract

BACKGROUND: Elastosis perforans serpiginosa is a rare dermatosis, with a debated
association with Down syndrome and few dermatoscopic descriptions in the literature.

CLINICAL CASE: A 12-year-old patient with a Down syndrome and a 3-year history
of the appearance of whitish papules with a central crust, connected by serpiginous
scar-like tracks located on both upper limbs, with occasional itching. The study of the
biopsy revealed a canal lined with squamous epithelium containing residual epithelial
material accompanied by dense basophilic material. The dermis exhibited thickening
of elastic fibers, which was confirmed by Van Gieson's trichrome staining, indicating
abnormal elastic fibers in the canal.

CONCLUSIONS: Dermoscopic findings can guide the diagnosis and monitoring of
elastosis perforans serpiginosa.
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ANTECEDENTES

La elastosis perforante serpiginosa es una der-
matosis perforante' leve poco comun, que no
afecta otros 6rganos y predomina en pacientes
masculinos mayores de 30 anos.? Se asocia con
enfermedades del tejido conectivo, como el sin-
drome de Marfan, y su relacién con el sindrome
de Down no estd clara en la bibliografia.*?

Se distingue por la eliminacion transepidérmica
de fibras elasticas anormales.* Se manifiesta
como papulas con tapones corneos que forman
figuras serpiginosas cicatriciales, con hallazgos
dermatoscépicos poco descritos en la bibliogra-
fia.>*> Lo anterior lleva al desconocimiento de
esta afeccion y retardo en su diagnéstico, lo que
repercute en la calidad de vida de los pacientes.

Se comunica un caso de elastosis perforante ser-
piginosa en un paciente con sindrome de Down
y sus hallazgos dermatoscépicos, asi como la
respuesta al tratamiento.

CASO CLiNICO

Paciente de 12 afios con antecedente de sindro-
me de Down, quien manifest6 un cuadro clinico
de 3 afios de evolucion de aparicion de papulas
blanquecinas con costra central, conectadas por
trayectos cicatriciales serpiginosos, localizadas
en ambos miembros superiores, con prurito
ocasional.

Al examen fisico se observaron papulas erite-
matosas con costra central en pares unidas por
trayectos cicatriciales serpiginosos en los miem-
bros superiores. Figura 1A

A la dermatoscopia se advirtieron lesiones no
melanociticas, con bordes bien delimitados,
papulas con fondo rosado homogéneo hacia el
centro y mas claro hacia la periferia, con costras
centrales color pardo claro y, alrededor de éstas,
estructuras similares a crisalidas, que estaban
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conectadas por estructuras blancas lineales en
forma de red. Figura 2A

El estudio histopatolégico mostré en la epider-
mis acantosis, un canal tapizado por epitelio
escamoso, con restos epiteliales acompafnados
de material basdéfilo denso. La dermis mostrd
engrosamiento de las fibras eldsticas y escaso
infiltrado linfoplasmocitario anexial y perivascu-
lar (Figura 2C). En la tincion tricrémica de Van
Gieson EPS se observé coloracién de las fibras
elasticas alteradas en este canal. Figura 2D

Con el diagnéstico de elastosis perforante serpi-
ginosa se inicio tratamiento con dcido retinoico
topico con disminucion de las lesiones papu-
lares y persistencia de las lesiones cicatriciales
evidentes al examen fisico (Figura 1B) y a la
dermatoscopia. Figura 2B

Figura 1. A. Paciente fototipo IlI; papulas eritematosas
con costra con trayectos cicatriciales serpiginosos.
B. Control clinico después de seis meses con dis-
minucion de papulas eritematosas.
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Figura 2. A. Dermatoscopia inicial: papulas rosadas
con costra central color pardo, rodeadas por estruc-
turas similares a crisalidas, conectadas por estructuras
blancas lineales. B. Dermatoscopia de control luego
de seis meses de tratamiento; se observan lesiones
lineales blanquecinas sin papulas. C. Histopatologia
con H&E 40X: canal tapizado con epitelio con mate-
rial basdfilo. D. Tincién de Van Gieson: fibras eldsticas
anormales en el canal epidérmico, acercamiento de
las fibras elasticas. 40X.

DISCUSION

La elastosis perforante serpiginosa es una
dermatosis perforante de baja incidencia. Su
relacion con el sindrome de Down no esta clara,
pero se asocia con las alteraciones del tejido
conectivo que muestran estos pacientes, como
la hiperlaxitud,* lo que justificaria la asociacion
con esta enfermedad como en el paciente del
caso. Debido a su baja incidencia, no hay mu-
chas descripciones dermatoscépicas y en éstas
no se describen las estructuras blancas en forma
de red que conectan las papulas; consideramos
que estos hallazgos pueden correlacionarse
histolégicamente con los enlaces cruzados
débiles que impiden la expansion de las fibras
de colageno a lo largo del eje axial, lo que es
un hallazgo caracteristico de esta enfermedad,
a diferencia de los demds padecimientos per-
forantes de la piel.
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Estos hallazgos se consideran un aporte im-
portante a lo ya descrito de esta enfermedad
porque permiten establecer su diagndstico di-
ferencial y su respectiva clasificacién, ademas
de la evolucién terapéutica, como se observo
en la dermatoscopia de control que Ginicamente
mostro las estructuras blancas en red, lo que se
considera un tratamiento exitoso sin actividad
de la enfermedad.

No hay estudios aleatorizados respecto del
tratamiento, por lo que en la actualidad se sus-
tenta en reportes de casos, con opciones como
tazaroteno, isotretinoina, imiquimod, infiltra-
ciones o crioterapia;>® sin embargo, ante las
caracteristicas del paciente del caso y su escasa
red de apoyo, se decidi6 iniciar tratamiento con
acido retinoico en crema, un retinoide tépico de
facil acceso y aplicacion para asegurar el apego
farmacolégico, con lo que se obtuvo buena res-
puesta terapéutica a los seis meses de su inicio,
con ausencia de las papulas en la dermatoscopia
de seguimiento.

CONCLUSIONES

El desconocimiento de esta enfermedad la con-
vierte en un reto diagndstico que requiere una
alta sospecha y familiarizarse con sus caracteris-
ticas clinicas, las enfermedades asociadas y sus
hallazgos dermatoscépicos e histopatolégicos
con el fin de evitar retraso en el diagnéstico y
asegurar un tratamiento oportuno, lo que mejora
la calidad de vida de los pacientes. Con este caso
ilustramos los hallazgos clinicos, histopatol6gi-
cos y dermatoscopicos de esta enfermedad, asi
como su tratamiento tépico exitoso con acido
retinoico.
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Los articulos publicados, recibidos a través de la plataforma de la revista, con fines de
evaluacion para publicacién, una vez aceptados, aun cuando el caso clinico, un tratamiento,
o una enfermedad hayan evolucionado de manera distinta a como quedé asentado, nunca
seran retirados del histérico de la revista. Para ello existe un foro abierto para
retractaciones, enmiendas, aclaraciones o discrepancias.

4 N\
Las adscripciones de los autores de los articulos son, de manera muy significativa, el respaldo
de la seriedad, basada en la experiencia de quienes escriben. El hecho de desempenarse en
una institucion de ensefianza, de atencion hospitalaria, gubernamental o de investigacion
no describe la experiencia de nadie. Lo que mas se acerca a ello es la declaracién de la
especialidad acreditada junto con el cargo ocupado en un servicio o una direccion. Cuando
s6lo se menciona el nombre de la institucion hospitalaria ello puede prestarse a interpretaciones
muy diversas: efectivamente, labora en un gran centro hospitalario, pero se desempefa en
funciones estrictamente administrativas, ajenas al tema de la investigacion, estrictamente clinico.
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