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Elastdlisis de la dermis papilar similar a
pseudoxantoma elastico

Pseudoxanthoma elasticum-like papillary
dermal elastolysis.

Luis R Flores Bozo,* Javier Ruiz Avila,* Miren L Cardenas Hernandez?

Resumen

ANTECEDENTES: La elast6lisis de la dermis papilar similar a pseudoxantoma elastico
es una dermatosis adquirida poco frecuente, de la que se han descrito alrededor de 60
casos. Afecta, predominantemente, a mujeres posmenopdusicas y en términos clinicos
se distingue por numerosas papulas no foliculares del color de la piel o blanquecinas
que coalescen formando placas de aspecto empedrado, con distribucion simétrica en
el cuello. La afeccién evoluciona lentamente en meses o afios. Desde el punto de vista
histolégico, hay ausencia total de fibras eldsticas en la dermis papilar. A diferencia del
pseudoxantoma eldstico, no hay alteraciones cardiacas u oftdlmicas. No se ha descrito
un tratamiento efectivo.

CASO CLINICO: Se describen dos casos clinicos con hallazgos clinico-patoldgicos
caracteristicos en mujeres mexicanas posmenopausicas con sospecha clinica inicial
de pseudoxantoma elastico.

CONCLUSIONES: A pesar de lo infrecuente de las dermatosis que afectan al sistema
de fibras eldsticas de la piel, es fundamental el conocimiento de esta enfermedad como
diagnéstico diferencial clinico e histolégico; debe considerarse su afectacion limitada
a la piel, sin asociacién con alteraciones sistémicas.

PALABRAS CLAVE: Fibras elasticas; pseudoxantoma eldstico; mujeres posmenopdusicas.

Abstract

BACKGROUND: Pseudoxanthoma elasticum-like papillary dermal elastolysis is a rare,
acquired skin disease of which 60 cases have been previously described. It predomi-
nantly affects postmenopausal women and is clinically characterized by numerous whit-
ish or skin-colored non-follicular papules that converge into symmetrical cobblestone-
like plagues on the neck. The condition develops slowly, in months to years. A total
absence of elastic fibers is observed in the papillary dermis in histopathology. Unlike
pseudoxanthoma elasticum, no cardiac or ophthalmic alterations occur. No effective
treatment has been described.

CLINICAL CASES: Two clinical cases with characteristic clinical-pathological findings
in postmenopausal Mexican women with initial clinical suspicion of pseudoxanthoma
elasticum are described.

CONCLUSIONS: Despite the rarity of dermatoses affecting the elastic fiber system of
the skin, knowledge of this disease is essential as a differential diagnosis both clinically
and histologically, considering its involvement limited to the skin and without associa-
tion with systemic manifestations.
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ANTECEDENTES

La elastolisis de la dermis papilar similar a
pseudoxantoma eldstico fue descrita en 1992
y se han reportado alrededor de 60 casos hasta
la actualidad.

Afecta exclusivamente a las mujeres y, sobre
todo, después de los 60 afios. La causa se des-
conoce; sin embargo, se especula que multiples
factores pueden contribuir a su génesis, entre
los que se incluyen el dafio inducido por la
exposicion crénica a la radiacion ultravioleta,
la administracion de corticosteroides topicos o
sistémicos, alteraciones en la elastogénesis y el
proceso de envejecimiento de la piel.

En términos clinicos, semeja al aspecto del
pseudoxantoma elastico, con miltiples papulas
no foliculares del color de la piel o blanqueci-
nas que coalescen formando placas simétricas
de aspecto empedrado, principalmente en el
cuello. El cuadro suele ser asintomdtico y de
curso crénico y, a diferencia del pseudoxantoma
elastico, los pacientes afectados no manifiestan
alteraciones sistémicas.

El diagndstico se confirma con los hallazgos
histopatoldgicos que demuestran ausencia de las
fibras elasticas a través de tinciones especiales
para fibras eldsticas y la existencia de mela-
néfagos. No existe un tratamiento de primera
eleccion.!

Se describen dos casos clinicos en mujeres
mexicanas en quienes se sospeché inicialmente
el diagnéstico de pseudoxantoma elastico.

CASOS CLiNICOS
Caso 1
Paciente femenina de 64 anos, con fototipo IV

de Fitzpatrick y el antecedente de hipotiroidis-
mo y miomatosis uterina, en tratamiento con
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levotiroxina. Tenia una dermatosis localizada en
las caras laterales del cuello, con tendencia a la
simetria y extension hacia las regiones retroau-
riculares, caracterizada por incontables papulas
del color de la piel, no foliculares, que confluian
formando placas de bordes irregulares y aspecto
en empedrado asintomaticas y de cuatro afios de
evolucion. Figura 1A

La dermatoscopia revelé papulas no folicula-
res blanco amarillentas y areas de coloracion
marrén pardo, inespecificas (Figura 1B). Negd
el uso de tratamientos previos. Con sospecha
clinica de pseudoxantoma elastico se tomo
biopsia de piel diagnéstica en sacabocado,
cuyo estudio reporté epidermis anfractuosa
con algunos procesos interpapilares elongados
e hiperpigmentacién de la capa basal. En la
dermis papilar se observé un discreto infiltrado
inflamatorio perivascular por linfocitos y aisla-
dos melandéfagos. Figura 2A

La tincion para fibras elasticas documento6 au-
sencia de éstas en la dermis papilar y reticular
superficial (Figura 2B). Con la tincién de Von
Kossa no se observé calcificacion de las fibras
elasticas ni depésito de calcio. Figura 2C

Con base en los hallazgos clinicos e histopato-
[6gicos se estableci6 el diagnostico de elastdlisis
de la dermis papilar similar a pseudoxantoma
elastico y no se prescribio tratamiento.

Caso 2

Paciente femenina de 79 anos, con fototipo llI
de Fitzpatrick y el antecedente de artritis reuma-
toide de un ano de evolucién, en tratamiento
con metotrexato, sulfasalazina, gabapentina y
acido félico. Tenia una dermatosis localizada en
las caras laterales del cuello, caracterizada por
incontables papulas blanquecinas no foliculares
que confluian formando placas de bordes irre-
gulares y aspecto en empedrado, asintomaticas
y de un mes de evolucién. Figura 1C
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La dermatoscopia revel6 papulas no foliculares
blanquecinas y areas de coloracion marrén
pardo inespecificas con algunos vasos delgados
arborizantes (Figura 1D). Neg6 la administracion
de tratamientos previos.

Con la sospecha clinica de pseudoxantoma
elastico se tomd una biopsia de piel diagnéstica
en sacabocado, cuyo estudio reporté6 cambios
similares a los descritos en el caso clinico 1.
Figura 2D, Ey F

Se estableci6 el diagnéstico de elastdlisis de la
dermis papilar similar a pseudoxantoma elastico
y se inici6 tratamiento con tretinoina al 0.025%
en crema por las noches.

Figura 1. Hallazgos clinicos y dermatoscopicos. A
y C. Caracteristicas clinicas de la elastdlisis de la
dermis papilar similar a pseudoxantoma eldstico en
ambos casos: numerosas papulas blanquecinas no
foliculares que confluyen formando placas de bordes
irregulares y aspecto en empedrado que afectan de
manera simétrica las caras laterales del cuello. B y
D. Hallazgos dermatoscépicos en ambos casos. Se
observan papulas no foliculares blanco-amarillentas,
areas de coloracion marrén pardo inespecificas y
algunos vasos arborizantes delgados.
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DISCUSION

Se han descrito diversas enfermedades que afec-
tan al sistema de fibras elasticas de la piel, ya
sea por la disminucién, ausencia o calcificacion
de éstas a nivel papilar y reticular. Esta afeccion
se incluye en el espectro de las enfermedades
del sistema fibroelastico de la piel.>” Cuadro 1

La elastolisis de la dermis papilar similar a pseu-
doxantoma elastico es una alteracién cutanea
poco frecuente, caracterizada por la ausencia
de las fibras elasticas en la dermis papilar;
sin embargo, a pesar de ser un padecimiento
considerado infrecuente, es probable que su
prevalencia sea mayor, pero escasamente re-
portada, por lo que es fundamental fortalecer su
conocimiento y diferenciarla del pseudoxantoma
eldstico. Este padecimiento se ha descrito s6lo en
mujeres posmenopdusicas con edad promedio
de 61.8 afios. Existen sélo dos casos descritos
en pacientes menores de 40 afos.5’

La causa se desconoce, pero se considera multi-
factorial, incluido el envejecimiento intrinseco,
factores genéticos, hereditarios, hormonales,
alteraciones en la elastogénesis y la exposicion
a la radiacién ultravioleta.™

En términos clinicos, afecta de forma simétrica
las caras laterales del cuello. Se ha descrito la
afectacion de regiones supraclaviculares, axi-
las, los segmentos flexores de antebrazos, los
pliegues antecubitales e inframamarios y los
segmentos inferiores del abdomen." Se distingue
por numerosas papulas no foliculares del color
de la piel o blanquecinas que coalescen for-
mando placas de aspecto empedrado, similares
a las observadas en el pseudoxantoma elasti-
co.""3 Tiene un curso crénico y habitualmente
asintomatico, aunque se ha descrito prurito oca-
sionalmente.' 1>

A la dermatoscopia se describen vasos arborizan-
tes lineales que corresponden a telangiectasias

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v70i2.11116
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Figura 2. Hallazgos histopatolégicos. A. Corte histologico de piel tefido con hematoxilina y eosina, 4x. B. Tincién
para fibras elasticas, 10x. Disminucion y ausencia focal de fibras elasticas en la dermis reticular superficial y
media. C. Tincion de Von Kossa, 4x. No se identifica calcificacion de las fibras elasticas. D. Corte histoldgico
de piel tenido con hematoxilina y eosina, 4x. E. Tincion con fibras eldsticas, 10x. Disminucién y ausencia
focal de fibras elasticas en la dermis reticular superficial y media. F. Tincion de Von Kossa, 4X. No se identifica
calcificacion de las fibras eldsticas.

de la dermis papilar, con papulas no foliculares
blanco-amarillentas y areas de coloracion ma-
rrén.'>16

El diagndstico se establece con la correla-
cion clinica y los hallazgos histopatolégicos
caracteristicos, con tinciones especiales para
documentar la ausencia de fibras eldsticas
(orceina, Verhoeff Van Gieson y Weigert).
La tincion de Von Kossa sirve para observar
depdsitos de calcio y es caracteristicamente
negativa en esta enfermedad. Los melanéfagos
observados en la dermis papilar relacionados
con el fotodafno, en conjunto con la pérdida
selectiva de fibras eldsticas, son especificos de
la enfermedad."”

El diagnéstico diferencial incluye otras enferme-
dades del sistema fibroelastico de la piel.

No se ha descrito ningln tratamiento efectivo o
de primera linea. La administracién crénica de
corticosteroides topicos por periodos mayores a
seis meses podria mejorar el aspecto cosmético
de la piel afectada.’™ Otros autores reportaron
alivio clinico e histolégico con tres sesiones de
terapia laser regenerativa no ablativa, que genera
microcanales de dafio térmico y estimulacién
de la formacién de nuevas fibras de colageno
y elastina."

El conocimiento de esta enfermedad como diag-
nostico diferencial clinico e histolégico ante la
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Cuadro 1. Principales enfermedades de las fibras eldsticas

- Caracteristicas clinicas Topografia Hallazgos histoldgicos

Papulas blanquecino-

amarillentas o del color
Pseudoxantoma

elastico
formando placas de

aspecto empedrado

de la piel que coalescen Cuello

2026; 70 (2)

Afeccion en otros
6rganos

Cardiovascular
(claudicacién
intermitente, incremento
de riesgo de cardiopatia
isquémica) y oftdlmica
(estrias angioides en el
fondo de ojo y riesgo
de desprendimiento de
retina)

Calcificacion y
fragmentacion de fibras
eldsticas

Cutis laxa Piel laxa

Cara y tronco

Fibras elasticas escasas Puede asociarse con
en la dermis hernias

Papulosis fibrosa Papulas blanquecinas
blanca aisladas

Cuello

Engrosamiento de la
dermis papilar por
colageno y disminucién
de las fibras de elastina

Ninguna

Elastolisis dérmica

. . Papulas perifoliculares
intermedia P P

Cuello, torax
y miembros
superiores

Pérdida de tejido
elastico en la dermis
reticular intermedia

Ninguna

sospecha de enfermedades de la piel que cursen
con alteraciones del sistema fibroelastico es de-
cisivo. Debe considerarse su naturaleza limitada
a la piel, sin asociacion con manifestaciones
sistémicas, como ocurre en el pseudoxantoma
elastico, con el fin de evitar procedimientos
diagndsticos y terapéuticos innecesarios en el
paciente afectado.

CONCLUSIONES

A pesar de lo infrecuente de las dermatosis que
afectan al sistema de fibras eldsticas de la piel, es
fundamental el conocimiento de esta enfermedad
como diagnéstico diferencial clinico e histolégi-
co; debe considerarse su afectacion limitada a la
piel, sin asociacion con alteraciones sistémicas.
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