S114

Dermatol Rev Mex 2021; 65 (Supl. 1): S114-S119.

Elastdlisis de la dermis papilar similar a
pseudoxantoma elastico

Pseudoxanthoma elasticum-like papillary
dermal elastolysis.

Zonia Maria Quijada-Ucelo,! Luis Enrique Cano-Aguilar,! Priscila Nohemi Verdugo-
Castro,? Rosa Maria Lacy-Niebla,® Maria Elisa Vega-Memije*

Resumen

ANTECEDENTES: La elastdlisis de la dermis papilar similar a pseudoxantoma elastico
es una enfermedad cutdnea adquirida del tejido conectivo poco frecuente, descrita por
primera vez en dos mujeres mayores de 60 afios con dermatosis similar a pseudoxanto-
ma eldstico, pero que histolégicamente mostraron pérdida total del sistema eldstico en
la dermis papilar sin la afectacion sistémica cardiaca y oftdlmica caracteristica. Hasta
el momento existen 50 casos reportados en la bibliografia. En términos clinicos, consta
de papulas mdltiples no foliculares color blanco-amarillo que forman placas en patrén
de empedrado afectando el cuello y el drea supraclavicular. Son asintomdticas o se
asocian con prurito moderado. El diagnéstico se establece con el estudio histopatolégico
con tinciones especiales que muestran melanéfagos y la pérdida selectiva de elastina
en la dermis papilar sin cambios de interfase, asi como ausencia de calcificacién.
Actualmente no existe un tratamiento efectivo contra esta enfermedad.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 69 afios de edad con antecedente de admi-
nistracion de fototerapia con NB-UVB por padecer un afio antes micosis fungoide,
en quien se establecié el diagndstico de elastélisis de la dermis papilar similar a
pseudoxantoma elastico.

CONCLUSIONES: La elastdlisis de la dermis papilar similar a pseudoxantoma elastico
es una dermatosis rara adquirida del tejido conectivo, con manifestaciones clinicas
poco evidentes y sintomas leves.

PALABRAS CLAVE: Pseudoxantoma elastico; elastina.

Abstract

BACKGROUND: Pseudoxanthoma elasticum-like papillary dermal elastolysis is a rare
skin disease of the connective tissue that was first described in two female patients over
60 years of age with a pseudoxanthoma elastic-like dermatosis that presented a total loss
of the elastic system in the papillary dermis without the characteristic cardiac and oph-
thalmic involvement. So far there are 50 cases reported in the literature. Clinically, they
are multiple non-follicular white-yellow papules that coalesce in cobblestone patches
that affect the neck and supraclavicular area. They are characteristically asymptomatic
or associated to moderate itching. The diagnosis is made with the histopathological
features and special stains that show melanophages and the selective loss of elastin in
the papillary dermis without interface changes, as well as negative stains for calcifica-
tion. Currently there is no effective treatment.

CLINICAL CASE: A 69-year-old female patient with a history of NB-UVB phototherapy
administration due to suffering a year before mycosis fungoides, in whom the diagnosis
of elastolysis of the papillary dermis similar to elastic pseudoxanthoma was established.

CONCLUSIONS: Elastolysis of the papillary dermis similar to elastic pseudoxanthoma
is a rare acquired connective tissue dermatosis, with little obvious clinical manifesta-
tions and mild symptoms.
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ANTECEDENTES

Las enfermedades del sistema fibroelastico com-
prenden un conjunto de enfermedades cutaneas
caracterizadas por la disminucion o pérdida
de las fibras elasticas a diferentes niveles de la
dermis papilar y reticular." La elastdlisis de la
dermis papilar similar a pseudoxantoma elastico
es una dermatosis con alteracion adquirida de la
elastina del tejido conectivo descrita por primera
vez en 1992 por Rongioletti y Rebora.? Es una
enfermedad exclusiva de mujeres al parecer de
causa multifactorial en la que se correlacionan
el dafio por el envejecimiento, la radiacién ul-
travioleta, administracién de corticosteroides,
alteraciones genéticas y de la elastogénesis.** La
apariencia clinica de la enfermedad es similar a
la del pseudoxantoma elastico sin la afectacion
sistémica caracteristica, es decir, sin la calcifi-
cacion y fragmentacion de las fibras eldsticas
en la dermis media y profunda, observadas con
tincién de Von Kossa en la histopatologia.>® Es
de suma importancia el conocimiento de esta
enfermedad que no tiene alteraciones sistémicas
del tejido conectivo para evitar procedimientos
diagndstico-terapéuticos innecesarios para los
pacientes, asi como dar a conocer su cronicidad
y ausencia de tratamiento de primera linea.'?

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 69 afios de edad, originaria
y residente de la Ciudad de México, dedicada
al hogar, que padecié una dermatosis bilateral
y simétrica localizada en el cuello en sus caras
laterales y anterior, constituida por numerosas
papulas milimétricas confluentes en una placa
mal delimitada y que daban apariencia de empe-
drado fino a la piel, con cierto tinte amarillento y
pigmentacion marrén claro, sobre una piel con
fototipo IlI-1V de Fitzpatrick. Figura 1

Tenia tiempo de evolucion de aproximadamente
seis anos y se habia acompafiado siempre de
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Figura 1. Dermatosis simétrica en las caras laterales
del cuello, con papulas milimétricas color amarillo,
agrupadas sobre piel con leve coloracién marrén.

prurito moderado, que desaparecia parcial y
temporalmente con esteroides topicos de me-
diana potencia, aunque refirié prurito continuo
y persistente en el cuello desde los 60 anos de
edad cuando se inici6 la administracién de foto-
terapia con NB-UVB por padecer un afo antes
micosis fungoide en fase de parche o mancha
en estadio IA. NB-UVB se aplicé por tres afios
con una dosis terapéutica de 800 mJ)/cm?* por
sesidn, con respuesta clinica completa a los 9
meses de tratamiento y 87 sesiones, y terapia
de destete y mantenimiento por enfermedad
residual minima histolégica por dos afios y 4
meses mas, haciendo un total de 185 sesiones.
Acumul6 151,043 mj/cm? de dosis total de
NB-UVB. Asimismo, la paciente tenia alopecia
frontal fibrosante con cambios histolégicos que
evidenciaban una alopecia cicatricial con fibro-
sis perifolicular concéntrica y dafio de interfaz
vacuolar, de la que desconocia el tiempo de
evolucién. Los examenes paraclinicos de bio-
metria hematica, quimica sanguinea y pruebas
de funcion hepdtica siempre se mantuvieron en
[imites normales.

Con los diagnésticos clinicos de siringomas,
pseudoxantoma elastico o papulas liquenoides

S115



S116

Dermatologia Revista mexicana

asociadas con la alopecia frontal fibrosante,
se realz6 una biopsia incisional cuyo estudio
histolégico revelé una epidermis con capa
cornea en red de canasta y aplanamiento de
los procesos interpapilares, con leve infiltrado
inflamatorio perivascular superficial constituido
por linfocitos, histiocitos, células plasmaticas
y hemosiderdfagos cargados de hemosiderina
en la dermis subyacente (Figura 2). Las tincio-
nes de tricromico de Masson vy fibras eldsticas
mostraron fragmentacién de las fibras elasticas
de la dermis reticular superficial a la profunda
(Figura 3). En la tincién de Von Kossa, no se
observo calcificacion de las fibras eldsticas. Es-
tos cambios corresponden histolégicamente al
diagnostico de elastélisis dérmica papilar similar
a pseudoxantoma elastico que correlacionan con
los cambios clinicos. Se indicé a la paciente la
aplicacion cada 24 horas de acido retinoico a
concentracién de 0.025% a escalar a 0.050%
de acuerdo con su tolerancia.

DISCUSION
La elastdlisis de la dermis papilar similar a pseu-

doxantoma elastico es una alteracién cutdnea
poco frecuente consecuencia de la alteracién

Figura 2. Epidermis aplanada, infiltrado perivascular
superficial de linfocitos y melanéfagos. Panoramica
(A) HE 20x y acercamiento (B) HE 40x.
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Figura 3. Tincion de fibras elasticas 60x: fragmentacion
de fibras eldsticas.

de las fibras de oxitalan y elaunina del plexo
elastico del tejido conectivo. Hasta el dia de
hoy se han reportado 50 casos exclusivamente
en mujeres.* La edad de manifestacion predo-
mina en la séptima década de la vida con edad
media de 61.8 afos.2**Sélo se han descrito dos
casos en pacientes de edad menor a 40 afios.”?
Los autores refieren que esta dermatosis es ex-
clusiva de mujeres por la bisqueda de atencién
médica ante un problema estético; sin embargo,
no se descartan factores genéticos, hereditarios
y hormonales.>#

La causa se desconoce, pero se considera multi-
factorial al ser relacionada con el envejecimiento
intrinseco, administracion de corticosteroides,
alteraciones genéticas y en la elastogénesis y
la exposicion a radiacién ultravioleta.**10 A
diferencia del pseudoxantoma elastico, esta
enfermedad se manifiesta sin afectacion sisté-
mica.”!

Topograficamente la dermatosis afecta la cara
lateral y posterior del cuello de manera simétri-
ca, como se observd en el 100% de los casos
reportados (n = 50) en una revisidn realizada
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por Vazquez-Osorio y su grupo.* Otras locali-
zaciones menos frecuentes, considerando los
20 casos reportados (100%) por Rongioletti y
su grupo,® son la regién supraclavicular en el
41.2% (n = 7), las axilas en el 35.3% (n = 6), la
fosa antecubital del antebrazoen el 5.9% (n=1)
y el abdomen bajo en el 5.9% (n = 1).34 Esta
dermatosis crénica, pruriginosa y de extensién
paulatina se caracteriza por mdltiples papulas
no foliculares de 2 a 3 mm del color de la piel o
amarillentas que coalescen en placas con patrén
de empedrado, similares a las observadas en el
pseudoxantoma eldstico.*° A la dermatoscopia
se describen vasos arborizantes lineales que co-
rresponden a telangiectasias de la dermis papilar,
con papulas no foliculares blanco-amarillentas y
areas de coloracion marrén parda.>*?

El diagndstico se establece con la correlacion
clinico-histopatolégica que requiere tinciones
especificas e inmunohistoquimica (IHQ), debido
a que en la tincién con hematoxilina y eosina
(H&E) no se observan cambios caracteristi-
cos.>*13 Las tinciones especiales para observar
la pérdida o disminucion de las fibras eldsticas
en la dermis papilar son la orceina, Verhoeff Van
Gieson y Weigert.**'* Von Kossa es la tincion
para observar depésitos de calcio, que es ca-
racteristicamente negativa en esta dermatosis y
necesaria para el diagnéstico diferencial con el
pseudoxantoma elastico.> Rongioletti y su grupo?
consideran que los melané6fagos observados en la
dermis papilar relacionados con el fotodafio, en
conjunto con la pérdida selectiva de elastina sin
cambios de interfase, son hallazgos diagnésticos
especificos de la enfermedad. Este hallazgo lo
confirmaron posteriormente Vazquez-Osorio y
colaboradores.” Las fibras eldsticas muestran dos
componentes: la elastina y las glicoproteinas
miofibrilares (fibrilina 1 y 2).> En la inmunohis-
toquimica se utilizan anticuerpos monoclonales
contra el componente P del amiloide en dilucién
1:2000, que marcan la periferia de las micro-
fibras de las fibras eldsticas de la piel y vasos
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sanguineos. Como distincion caracteristica, las
fibras de oxitalan (fibrilina 1) se tinen de manera
homogénea por formarse completamente por
microfibras. En contraste, las fibras de elaunina
(fibrilina 2) y fibras elasticas de la dermis reticular
se observan como estructuras tubulares. Utilizan-
do esta inmunohistoquimica, se observa pérdida
de elastina y fibrilina 1 (oxitalan) en la dermis
papilar. Si se comparan estos hallazgos con el
envejecimiento intrinseco, en este Gltimo sélo se
reporta la pérdida de la fibrilina 1 con elastina
conservada.*>*% Otra herramienta utilizada en
el estudio de la dermatosis es la microscopia
electrénica, que muestra fibras elasticas inma-
duras en la dermis intermedia con fibroblastos
morfolégicamente alterados como signo de
elastogénesis anomal.?

El diagnéstico diferencial incluye otros tras-
tornos elastoliticos, principalmente con el
pseudoxantoma eldstico por la similitud clinica
y topografica.” Esta dermatosis hereditaria se
manifiesta en la segunda o tercera décadas de la
vida con mutacién del gen ABCC6 que produce
calcificacion y degeneracion de la piel, retina'y
vasos sanguineos.’ En la manifestacién cutdnea
se observan pdapulas fibrosas de color blanco
localizadas en el cuello. En la histopatologia con
la tincion Von Kossa se observan calcificacion
y fragmentacion de las fibras eldsticas cutaneas
en la dermis media y profunda.>® Al ser una en-
fermedad sistémica, se requiere el seguimiento
por los servicios de Cardiologia y Oftalmologia
porque cursa con importante morbilidad y
mortalidad.?*>° Otros diagndsticos diferenciales
menos frecuentes y que implican pronésticos
distintos, se encuentran en el Cuadro 1.

En la actualidad no existe un tratamiento
tépico o sistémico de primera linea contra
la elastélisis de la dermis papilar similar a
pseudoxantoma eldstico. Los retinoides se han
propuesto como tratamiento tépico sin que se
obtenga mejoria clinica durante los primeros
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Principales diagnésticos diferenciales de la elastdlisis dérmica papilar similar a pseudoxantoma elastico?!!

Pseudoxantoma elastico  Papulas blancas fibrosas en el cuello Calcificacién y fragmentacién de

Nevo anelastico

Anetoderma Papulas atréficas en el tronco y las
extremidades
Cutis laxa Piel laxa en la cara y el tronco

Papulosis fibrosa blanca

Papulosis fibroelastolitica Pdpulas blancas o amarillas que

forman placas en el cuello

Elastolisis dérmica
intermedia
superiores

seis meses de administracién.? Valbuena y
colaboradores' aplicaron dos dosis de triam-
cinolona intralesional sin obtener mejoria
clinica. Por dltimo, en 2018, Foering y su
grupo' reportaron mejoria clinica e histopa-
tolégica con aumento de fibras de colageno y
elastina posterior a la aplicacién de laser de
rejuvenecimiento fraccional no ablativo. Los
autores concluyen que la radiacion del laser
se fragmenta en haces pequenos que provo-
can microcolumnas térmicas, promoviendo la
reparacion acelerada de la dermis afectada.'

CONCLUSIONES

La elastolisis de la dermis papilar similar a
pseudoxantoma elastico es una dermatosis rara
adquirida del tejido conectivo, con manifestacio-
nes clinicas poco evidentes y sintomas leves. Es
una enfermedad cutdnea de causa multifactorial
que en nuestra paciente muy probablemente
haya contribuido la exposicién ultravioleta que
recibio a lo largo de su vida y como tratamiento
contra la micosis fungoide. El diagndstico es

Papulas amarillas en el térax anterior

Papulas blancas aisladas en el cuello

Papulas perifoliculares en el cuello
lateral, el térax y los miembros

Cardiovascular y

fibras eldsticas oftdlmica

Fibras elasticas disminuidas en la No
dermis reticular

Pérdida focal de fibras eldsticas en
la dermis papilar y media

Oftalmica, 6sea y
cardiovascular

Fibras eldsticas escasas en la dermis Hernias
Engrosamiento de la dermis papilar No
por colageno y disminucién de fibras

eldsticas

Pérdida de fibras eldsticas en la No
dermis papilar con fibrosis focal en

la dermis reticular superficial

Pérdida de tejido eldstico en la No

dermis reticular intermedia

de suma importancia por la similitud clinica
que tiene con el pseudoxantoma elastico, una
manifestacién cutanea de una enfermedad he-
reditaria con afectacion sistémica y prondstico
malo a mediano plazo. El reconocimiento de
esta enfermedad con la correlacién clinico-
patoldgica evita que los dermatélogos realicen
procedimientos diagnéstico-terapéuticos poco
dtiles en los pacientes. Es importante dar a co-
nocer su cronicidad caracteristica y ausencia de
tratamiento de primera linea.
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