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Atrofodermia lineal de Moulin

Lineal atrophoderma of Moulin.

Angela Londofio,* Camila Pérez-Madrid,2 Nathalie Morales,® Rodrigo Restrepo,
Daniela Morales®

Resumen

ANTECEDENTES: La atrofodermia lineal de Moulin es una dermatosis lineal caracteri-
zada por placas atréficas, hiperpigmentadas, unilaterales, de curso benigno y de alivio
espontdneo, no asociada con inflamacién o cambios esclerodérmicos. Su particularidad
es la aparicion de las lesiones a nivel de las lineas de Blaschko.

CASO CLINICO: Paciente masculino con lesiones en las lineas de Blaschko durante
23 afos, sin progresion ni desvanecimiento de las lesiones, en la ciudad de Medellin,
Colombia.

CONCLUSIONES: Este caso clinico resalta la importancia de reconocer este tipo de
lesiones en nuestro medio, los resultados histopatolégicos y de descartar otros diag-
nésticos de padecimientos de configuracién similar, mismos que, a pesar de sus sutiles
diferencias, tienen un pronéstico diferente para el paciente.

PALABRAS CLAVE: Atrofodermia; lesion atréfica; lesion hiperpigmentada.
Abstract

BACKGROUND: Linear atrophoderma of Moulin is a linear dermatosis characterized
by atrophic, hyperpigmented, unilateral skin lesions, with a benign and self-limiting
course, not associated with inflammation or sclerodermal changes. It is described as
the appearance of lesions following Blaschko’s lines.

CLINICAL CASE: A 36-year-old male patient with atrophic hyperpigmented plaques
for 23 years, without progression or fading of the lesions, compatible with linear atro-
phoderma of Moulin in the city of Medellin, Colombia.

CONCLUSIONS: This clinical case highlights the importance of recognizing this type of
lesions in our environment, histopathological results and of discarding other diagnoses
of similar diseases, which, despite of their subtle differences, have a different prognosis
for the patient.
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ANTECEDENTES

La atrofodermia lineal de Moulin es una derma-
tosis lineal, descrita por Moulin y colaboradores
en 1992." Se distingue por placas atroficas,
hiperpigmentadas, unilaterales, usualmente no
precedidas por inflamacion y no asociadas con
cambios esclerodérmicos.? Su caracteristica prin-
cipal y diferencial es la aparicién de las lesiones
siguiendo las lineas de Blaschko.

Pocos casos se han reportado en la bibliografia
mundial y usualmente no siguen la descripcién
inicial de Moulin.?

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 36 anos de edad que re-
firié un cuadro clinico de 23 anos de evolucién
de lesiones en la region derecha del tronco y la
espalda, asociado con prurito ocasional, negé
otros sintomas.

Al examen fisico se observé una placa atréfica
hiperpigmentada marrén, con trayecto lineal,
localizada en la regién costal, el abdomen, la
regién tordcica y lumbar del lado derecho. Se
sospeché cuadro clinico de morfea lineal vs li-
quen escleroso vs atrofodermia lineal de Moulin
(Figuras 1y 2).

Se realiz6 toma de biopsia del drea afectada
localizada en el térax que revelé epidermis de
grosor normal con dermis que mostraba colage-
no denso. Los anexos pilosebdceos y ecrinos no
tenfan alteraciones (Figura 3). A mayor aumento
era evidente la hiperpigmentacién uniforme de
la parte basal del epitelio. Habia un muy ligero
infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular
superficial (Figuras 3y 4).

Los hallazgos clinicos e histopatolégicos (Fi-
guras 3 a 6) se consideraron compatibles con
atrofodermia lineal de Moulin. Se evalué el

Dermatologia

Revisto mexicano

Figura 1. Placa hiperpigmentada marrén, atréfica en
el tronco y el abdomen.

paciente un afio después del diagnéstico, no se
observé progresién o cambios de la lesion.

DISCUSION

La atrofodermia lineal de Moulin fue descrita en
1992 por Moulin y colaboradores a partir de las
lesiones observadas en cinco pacientes durante
17 afos de seguimiento.! La descripcién inicial
de las lesiones eran bandas atréficas, lineales,
hiperpigmentadas, localizadas principalmente
en el tronco y las extremidades, siguiendo asimé-
tricamente las lineas de Blaschko, no asociadas
con signos de inflamacién o de esclerosis. Afecta
a pacientes entre 6 y 20 anos de edad, con pro-
porcion de sexo de 1:1.3 (masculino:femenino),*
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Figura 2. Placas hiperpigmentadas de color marrén,
atréficas, localizadas en la espalda.

sin riesgo de progresion o de esclerosis genera-
lizada.®

A partir de los primeros reportes se establecie-
ron criterios diagndsticos,® que resumen las
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de la
enfermedad (Cuadro 1). Sin embargo, desde la
fecha, aunque se han descrito alrededor de 47
casos en la bibliografia mundial, pocos de ellos
cumplen con la descripcién original, por lo que
se ha planteado la enfermedad como parte del
espectro clinico de otras afecciones, como la
atrofodermia de Pasini y Pierini o esclerodermia
lineal o, por el contrario, como una enfermedad
subdiagnosticada debido a la alta disparidad
clinica e histopatolégica.”
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Figura 3. Placa hiperpigmentada marrén, atréfica,
localizada en la espalda superior.

Figura 4. Fotograffa microscépica a poco aumento (HE
4X) en la que se observa una piel con caracteristicas
arquitecténicas normales, con hiperpigmentacién
basal epidérmica.

Reportes de caso muestran variabilidad en
cuanto al cuadro clinico de los pacientes con
respecto al original. Browne y Fisher reportaron
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Figura 5. Mayor aumento de la microfotografia
anterior HE-20X. Discreto infiltrado mononuclear
perivascular en la dermis superficial.

Cuadro 1. Criterios diagndsticos de atrofodermia lineal de
Moulin®”

Clinicos

1. Inicio de las lesiones durante la nifiez o la ado-
lescencia

2. Placas hiperpigmentadas, atréficas, unilaterales,
siguiendo las lineas de Blaschko del tronco y las
extremidades

3. Ausencia de inflamacion, induracion o esclero-

dermia
4. Lesiones estables, no progresivas, con posterior
remision
Histoldgico

1. Hiperpigmentacién de la epidermis basal, sin al-
teraciones en la dermis, sin alteraciones del tejido
conectivo y fibras eldsticas

en el afilo 2000 un caso de atrofodermia lineal de
Moulin asociada con inflamacién, propusieron
una posible fase inflamatoria que precede a la
aparicion de las lesiones, que probablemente en
la mayoria de los casos es pequena y tiende a ser
de alivio espontaneo, por lo que no se logra evi-
denciar en la mayoria de los casos; clasificaron la
patologia en tipo inflamatorio y no inflamatorio.?
Se han reportado casos de lesiones compatibles
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Figura 6. Detalle a gran aumento HE-40X. Capa de
queratina en cesta, melanizacién intensa de casi todos
los queratinocitos basales.

de origen congénito'® y sélo un bajo porcentaje
de los casos se reportan en pacientes mayores
de 30 afos.""1?

Ademads, se han reportado casos en localizacio-
nes diferentes al tronco y las extremidades, como
el cuello y la cara,"'3 lesiones bilaterales; aso-
ciadas con hipopigmentacion,' leuconiquia,’
lentiginosis,'*'¢ telangiectasias'”'® y anticuerpos
antinucleares positivos.'

En términos histopatolégicos, se distingue por
hiperpigmentacién en la epidermis basal con
engrosamiento de haces de colageno, leve
infiltrado inflamatorio crénico en la dermis sin
alteraciones de fibras elasticas y sin signos claros
de atrofia a pesar de los hallazgos clinicos.?® Esto
se debe a la reduccién del tejido subcutaneo
pero no de tejido dérmico, a diferencia de la
atrofodermia de Pasini y Pierini donde ocurre
disminucion de ambos tejidos.?'

La patogénesis de la atrofodermia lineal de
Moulin adn permanece desconocida, se han
propuesto multiples hipotesis; no obstante,
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requieren mas estudios para comprobarlas.
Danarti y su grupo proponen que las caracteris-
ticas de las lesiones (esporadicas, asimétricas,
de extension variable e incidencia igual en
hombres que mujeres) son reflejo del mosai-
cismo de un gen autosémico letal causante
de las lesiones.” Wollenberg y colaboradores
proponen una mutacién somdtica durante la
embriogénesis temprana, con clones celulares
mutados que se extienden sobre un segmento
de piel definido por las lineas de Blaschko,
que durante un segundo evento muestra las
lesiones en esta distribucion.?? Yan y su grupo
plantean la posible asociacion de la atrofoder-
mia lineal de Moulin con enfermedades del
tejido conectivo y con alteraciones de factores
inmunolégicos debido a la existencia de [gM y
C3 en vasos sanguineos pequefios en estudios
de inmunofluorescencia directa, linfocitos T y
macrofagos en la region perivasculary fibras de
colageno en microscopia electrénica.?

Existen mdltiples diagndsticos diferenciales en
los que las sutiles diferencias clinicas o histo-
l6gicas entre los padecimientos dificultan el
diagndstico. Entre ellas, la atrofodermia de Pasini
y Pierini demuestra lesiones clinicas analogas,
pero no sigue las lineas de Blaschko. La escle-
rodermia lineal muestra induracion, esclerosis y
signos francos de inflamacién.? La morfea lineal
manifiesta lesiones escleréticas, progresivas, con
potencial afectacion orgdnica.”?2? Igualmente
deben considerarse otras dermatosis que siguen
las lineas de Blaschko como la incontinencia pig-
mentaria, el liquen estriado, hipoplasia dérmica
focal e hipermelanosis nevoide.?

Ang y su grupo reportaron lesiones de origen
congénito. En caso de considerar la atrofodermia
lineal de Moulin posible causa congénita, deben
descartarse enfermedades como sindrome de
Conradi-Hinerman-Happle, sindrome CHILD,
sindrome de Goltz e incontinencia pigmenta-
ria.'°
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El tratamiento contra la atrofodermia lineal de
Moulin ha sido controvertido. Hasta el momento
existen reportes de caso en los que se obtiene
alivio parcial de las lesiones, pero sin suficien-
tes estudios para determinar su efectividad,
por lo que no se ha concretado un tratamiento
definitivo. La mayor parte de los tratamientos
comenzaron con la premisa de la similitud de la
atrofodermia lineal de Moulin con atrofodermia
de Pasini y Pierini, morfea y esclerodermia, con
base en su efectividad en estas enfermedades,
por lo que tratamientos Gtiles en las enfermeda-
des anteriores se han estudiado con resultados
heterogéneos.

Utikal y su grupo observaron alivio de las lesio-
nes con PUVA mas penicilina IV en pacientes
con atrofodermia de Moulin asociada con telan-
giectasias."”” Asimismo, el paraaminobenzoato
potdsico oral alivié la sensacién de tirantez y
mejoré la estabilizacion de las lesiones en el
tiempo.?® En dos reportes de caso el calcipotriol
topico disminuyé la progresion, obteniendo
mejoria cosmética parcial.”*** Un tratamiento
contra la esclerodermia, como el metotrexato
oral, mejoré francamente la pigmentacion y
los signos de atrofia.”> Procedimientos como
plasma rico en plaquetas se utilizaron en un re-
porte de caso buscando alivio de la atrofia, con
resultados parciales.?” A pesar de la variedad de
tratamientos, las altas dosis de penicilina y los
corticosteroides tdépicos mas heparina no han
reportado alivio de las lesiones.?*

CONCLUSIONES

La atrofodermia lineal de Moulin es una enfer-
medad poco conocida y de incidencia incierta
debido a la alta disparidad clinica. Los pocos
articulos comunicados en la bibliografia difieren
en si es una afeccién clinica poco diagnosticada
o si su prevalencia es sobrestimada debido a la
discrepancia de los reportes clinicos con los
criterios diagnodsticos iniciales.
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Este caso clinico resalta la importancia de reco-
nocer este tipo de lesiones en nuestro medio, los
resultados histopatolégicos y de descartar otros
diagnésticos de padecimientos de configura-
cién similar, mismos que, a pesar de sus sutiles
diferencias, tienen un pronéstico diferente para
el paciente.

Se necesitan mas estudios y concientizacién
acerca de su diagnéstico para en un futuro definir
causa, tratamiento y espectro clinico, logrando
asi diferenciar la atrofodermia de Moulin como
una afeccion Unica.
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