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Resumen

Las enfermedades perforantes constituyen un grupo de diferentes tipos de trans-
tornos cutaneos caracterizados por eliminacién transepidérmica de algtin compo-
nente de la dermis. El material eliminado puede ser extracelular (mucina), tejido
conectivo alterado (coldgeno o fibras elésticas), células inflamatorias, microor-
ganismos, etc. Las lesiones clinicas son papulas umbilicadas o nédulos hiperque-
ratdsicos elevados. Pueden ser uni o bilaterales y simétricas. La biopsia de piel
es esencial para hacer el diagnéstico. Los hallazgos histolégicos son especificos
e incluyen una epidermis perforada con una depresién epidérmica en forma de
copa. Las tinciones para coldgeno y elastina son imprescindibles. Con frecuencia
se requieren multiples cortes seriados para demostrar la perforacién. Las enfer-
medades perforantes mas importantes incluyen formas primarias (colagenosis
perforante reactiva, foliculitis perforante, enfermedad de Kyrle, dermatosis per-
forante serpiginosa) y secundarias (granuloma anular, seudoxantoma eléstico,
etc.). El tratamiento es a menudo poco satisfactorio. En la mayorfa de los casos
las lesiones se resuelven espontdneamente, pero usualmente recurren.

ParABRAS CLAVE: Enfermedades perforantes, eliminacién transepidérmica,
dermatosis perforante adquirida.

Summary

The perforating diseases constitute a group of different types of skin disorders
characterized by the transepidermal elimination of some component of the
dermis. The extruded materials may show extracellular substances (mucin) or
altered connective tissue components (collagen or elastic fibers), inflammatory
cells and microorganisms. The clinical lesions are horny umbilicated papules,
or raised, hyperkeratotic nodules. Skin lesions may be unilateral or bilateral
and symmetrical. Skin biopsy is essential to make a diagnosis. The histological
findings are specifics and included epidermis perforated by collagen bundles and
a plug with a cup-shaped epidermal depression. Collagen and elastin stains are
mandatory. Very often serial sections of the tissue are needed to demonstrate
the perforation. The major perforating diseases include primary perforating
dermatoses (reactive perforating collagenosis, perforating folliculitis, Kyrle's
disease, perforating serpiginous dermatoses and secondary perforating
dermatoses (granuloma annular, pseudoxanthoma elasticum, etc). Treatment
is often unsatisfactory; in many cases the lesions are self-healing, but usually
recurrent.

Key worps: Perforating diseases, transepidermal elimination, perforating
folliculitis.
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Introduccion

Entre los componentes dérmicos se encuentran el co-
lageno, la elastina, los proteoglicanos y glicoproteinas
como fibronectina y laminina que pueden degenerarse
en condiciones de inflamacién o desérdenes metabdlicos.
Esto causa eliminacién del material alterado a través de
la epidermis, con diferentes manifestaciones clinicas que
caracterizan las patologfas explicadas a continuacién
conocidas como dermatosis perforantes.

Elastosis perforante serpiginosa

Fue descrita por Lutz en 1953, quien la denominé Kera-
tosis follicularis serpiginosa. En 1955 Miescher le di6
el nombre actual y la clasific6 como uno de los cuatro
desérdenes perforantes.'

Se define como un desorden con eliminacién transepi-
dérmica de tejido eldstico dérmico alterado. Actualmente
se clasifica en tres grupos:*

1. EPS idiopética: Sin enfermedad de base. Algunos
autores afirman que se debe a una predisposicién
genética.

2. EPS reactiva: Asociada a desérdenes de tejido conec-
tivo: sindrome de Down, sindrome de Ehlers- Danlos,
sindrome de Marfan, pseudoxantoma eléstico,
sindrome de Rothmund-Thompson, osteogénesis
imperfecta, esclerosis sistémica, morfea. En este
grupo se encuentra una cuarta parte de las formas
publicadas (TaBLA 1).%*

3.EPS inducido por penicilamina.

Epidemiologia

Realmente es desconocida, pero se postula que més del
90% de los casos ocurre en menores de treinta afios, el
75% son hombres, aparece en todas las razas y en el 1%
de los pacientes con sindrome de Down.’

Etiologia y patogénesis

La elasticidad de la piel depende de las fibras eldsticas de
la dermis, formadas por componentes microfibrilares y
amorfos. Segin su composicién bioquimica se dividen en
fibras oxititdnicas, con abundante componente microfi-
brilar; y fibras el4sticas dérmicas que contienen gran can-
tidad de componente amorfo, de elastina y su monémero
la tropoelastina, que contiene médulos repetitivos de
aminodcidos segtn el tejido. Los enlaces cruzados entre
los residuos de Lys son catalizados por la lisil-oxidasa,
la cual es dependiente de cobre. Ambos componentes
se mezclan en la dermis papilar para formar un plexo
paralelo a la unién dermoepidérmica y contintian pro-
tundizando hasta la dermis reticular.

En los pacientes con EPS se ha encontrado un incre-
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mento en la dermis de fibras el4sticas alteradas, asociadas
en menor medida a fibras de coldgeno. La elastina tiene
caracteristicas de inmadurez demostrada por el exceso
en la hidrolizacién de residuos de lisina.’

La causa de esta alteracién no se conoce; al parecer esta
relacionada con defectos en el gen de la elastina.

En los pacientes que son tratados con altas dosis de pe-
nicilamina por periodos largos como en la enfermedad de
Wilson se postulan dos mecanismos:

1. El medicamento quela el cobre, un cofactor necesario
para la enzima lysil oxidasa, encargada de realizar los
enlaces cruzados de la elastina. En estudios experimen-
tales de animales se ha demostrado que la deficiencia de
cobre altera el eldstico de las arterias. La penicilamina
puede dafnar de forma directa estos enlaces.™ Esto es
denominado dermopatia por penicilamina y puede obser-
varse en otras entidades como cutis laxa, seudoxantoma
eldstico, e incluso puede ocurrir en otros tejidos como en
el pulmon, la aorta, la cdpsula articular o las visceras.”

En el grupo de EPS reactiva se postula una alteraciéon
en el tejido conectivo y anomalfas funcionales de las cé-
lulas fagociticas que llevan a la acumulacién de desecho
celular que desencadena todo el proceso.

2. Otra teorfa postula que en la EPS hay un péptido
en la elastina degenerada que induce la expresién de un
receptor de elastina de 67 Kda, que a su vez interactia
con los queratinocitos estimulando su diferenciacion
prematura y la formacién de canales alrededor de las
fibras elasticas que facilitan la eliminacién a través de la
epidermis.

Manifestaciones clinicas

La mayorfa de lesiones aparecen en las extremidades
superiores y el cuello, aunque la cara, los miembros
inferiores y el tronco pueden estar comprometidos. Las
lesiones usualmente son simétricas, excepto en los casos
asociados a sindrome de Down, e inician como pépulas
hiperqueratéticas con umbilicacién central que contiene
la elastina alterada. Estas papulas progresan hasta una
forma serpiginosa. Las nuevas lesiones y las que estén en
regresién pueden dar configuraciones circulares. Aunque
la biopsia es el examen diagnéstico por excelencia, se ha
sugerido realizarle al raspado de la piel una tincién de
Sedi que toma un rojo brillante por la cantidad de fibras
de elastina en el material eliminado."

Evaluacién de pacientes con EPS

Vearrier D et al realizaron un estudio en busca de la
mejor evaluacién de estos pacientes para descartar la
asociacién a las patologfas antes descritas, y encontraron
que lo ideal es guiarse por la historia clinica y el examen
fisico, para detectar signos o sintomas caracteristicos.
Actualmente no hay ningun protocolo que sugiera
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examenes complementarios en estos pacientes si no se
encuentran hallazgos positivos.'

Histopatologia

En la lesién establecida hay un incremento del tejido
eléstico en la dermis papilar y reticular que puede eviden-
ciarse mejor con una tincién de eldstico de Van Gieson. Si
se realizan cortes por el centro de la lesién se encuentran
canales tapizados por un epitelio acantético con hiper-
plasia seudoepiteliomatosa o sin ella, que perfora a través
de la epidermis; también hay conductos parafoliculares
o transfoliculares, con formas rectas u onduladas, que
contlenen material baséfilo con restos de células epite-
liales, células inflamatorias y abundantes fibras elasticas,
més gruesas que las normales. El tapén superficial esta
compuesto de queratina y restos baséfilos. Puede ademas
ocasionalmente observarse células gigantes a cuerpo
extrano en la dermis superficial.

En la variante inducida por penicilamina las fibras elés-
ticas son irregulares con bordes dentados."

Tratamiento

Se han reportado varios tratamientos, ninguno univer-
salmente aceptado y todos con muy bajos niveles de
evidencia. Entre ellos estén:

* Crioterapia con nitrégeno liquido, con un nivel de
evidencia E. Promueve la formacién de ampollas a
través de las cuales se elimina el tejido eléstico."

* Tazaroteno 0.1% gel aplicado en las lesiones una vez
al dfa, con un nivel de evidencia E y mejorfa completa
a los tres meses."

* Imiquimod crema aplicado diario por seis semanas y
luego tres veces a la semana, con nivel de evidencia
E y reporte de mejorfa completa a las diez semanas.
El mecanismo de accién no esta claro; se cree que es-
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timula la respuesta Th1 y la presentacién antigénica,
con una mayor eliminacién de las fibras elésticas."

* Isotretinoina a dosis de 0.5/mg/kg por dia por seis
semanas ha mostrado buen resultado, con nivel de
evidencia E."

* Léser ablativos CO2, Er:YAG, los cuales promueven
la neocolagenizacién.'®

Colagenosis perforante reactiva

Entidad descrita por Mehregan y colaboradores en 1968
en una nina de seis afnos que padecia la enfermedad desde
los seis meses. Se caracteriza por la eliminacién transepi-
dérmica de colageno."”

Clasificacion

Se han reportado dos variantes clinicas: la forma clasica,
observada en nifios entre las pocas semanas y los diez
anos, con un patrén de herencia autosémico dominante o
recesivo; y una forma del adulto o adquirida, asociada a
enfermedad renal secundaria a diabetes mellitus. Aunque
también se ha encontrado en pacientes con escabiosis,'
herpes zoster,'" metéstasis hepética® y carcinoma peri-
ampular.*!

Etiologia y patogénesis

La causa exacta es desconocida. Los reportes de casos
tamiliares hacen pensar en una forma de herencia au-
tosémica dominante o recesiva que produce un defecto
bioquimico del coldgeno.*

El trauma se considera el principal factor desen-
cadenante, por la ubicacién de lesiones en sitios pre-
dispuestos como éreas de rascado y picadura, entre
otros. Esto llevarfa a degeneracién del colageno tipo IV
(Necrobiosis), que estimula la formacién de canales de

PATOLOGIA ASOCIADA

HALLAZGOS

EXAMEN FISICO

INTERROGATORIO

Sindrome de Down

Retardo mental

Enfermedades cardiacas

Soplo cardiaco
Facciones caracteristicas

Penicilamina Tratamiento con penicilamina Piel bronceada
Sindrome de Ehlers-Danlos Aneurismas Esclera azul
Hiperelasticidad de la piel
Sindrome Rothmund Thompson Osteosarcomas Atrofia de la piel, telangiectasias
Cataratas Pigmentacién alterada, baja estatura

Osteogénesis imperfecta

Fracturas, pérdida de la audicién

Baja estatura, escoliosis, esclera azul

TAaBLA 1: hallazgos caracteristicos de patologfas asociadas a EPS.
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queratina por los cuales es eliminado.

En el caso de formas adquiridas se piensa que el trauma
secundario al rascado induce una necrobiosis focal por
la microangiopatia dérmica. Los fragmentos de coldgeno
son quimioticticos para células inflamatorias que ace-
leran y perpetiian la destruccién tisular.'

Ademas se debe tener en cuenta el papel de las enzimas
lisosomales leucocitarias epidérmicas encontradas en las
fases preliminares de la enfermedad.*’

Manifestaciones clinicas

Luego del trauma aparecen miultiples papulas que-
ratésicas pruriginosas de 5 mm a 10 mm, con tapén
adherente central, que es oscuro, duro y al removerse
sangra. Las papulas estan distribuidas en areas expuestas
a trauma como el dorso de las manos, las superficies ex-
tensoras de las extremidades, el tronco y la cara. Puede
observarse el fenémeno de Koebner.

En la forma clasica las lesiones son asintométicas con
resolucién espontdnea en 6-8 semanas con hipo o hiper-
pigmentacién residual.'”

Diagnéstico

La clinica e historia familiar son de ayuda. Para las
tormas adquiridas se han propuesto los criterios de Faver
y colaboradores:**

1.Inicio después de los 18 afios.

2.P4pulas umbilicadas o nédulos con tapén adherente
y queratdsico central.

3.Eliminacién transepidérmica de coldgeno necro-
biético en la histopatologfa.

Histopatologia

En la lesién establecida el tapén central contiene co-
lageno degenerado y células inflamatorias y penetra
través de la epidermis. No se evidencian fibras elasticas y
puede observarse un leve infiltrado linfohistiocitario en
la dermis superficial. Todos estos hallazgos se aprecian
mejor con la tincién de Masson tricrémico."!

Tratamiento

Debe prevenirse el trauma por rascado con el uso de hidra-
tantes y antipruriginosos como el fenol o el alcanfor tépico.
La forma primaria tiende a la resolucién esponténea.

* Esteroides tépicos o intralesionales, tretinoina al
0.025% y 0.1%

* PUVAY

* Se ha usado la UVB con buenos resultados. Se cree
que actdia mejorando el prurito por supresién de
degradacién de mastocitos y degradaciéon del mate-
rial pruriginoso.*

* En la forma adquirida se ha postulado el uso de
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tetraciclinas por su efecto inmunomodulador, antin-
flamatorio, y por su efecto inhibitorio en las metalo-
proteinasas de matriz y en los leucocitos. Ha mostrado
buena respuesta a dosis de 100 mg dos veces al dfa
de doxixiclina, acompafiada de antipruriginosos en
reportes de casos. Su nivel de evidencia es E.*°

* El alopurinol a dosis de 100 mg/dfa ha mostrado
buenos resultados en las formas adquiridas en
perfodos de dos semanas a dos meses. Se cree que
actiia por dos mecanismos antioxidantes: inhibe la
xantina oxidasa, disminuyendo los radicales libres
de oxigeno que causan dafio del coldgeno; ademds
inhibe la glicosilacién de coldgeno que se produce en
los pacientes diabéticos, causante de la necrobiosis.
Es evidencia E. ®™*

Escabiosis®
Dermatitis atépica®™
Colangitis esclerosante®
VIH?*

Leucemia mieloide aguda®
Carcinoma hepético™
Cancer de pancreas®

Enfermedad de Hodkin®®

TaBrA 2: Otras patologfas asociadas a dermatosis per-
forantes adquiridas.

Dermatosis perforante adquirida (DPA)

Esta denominacién fue dada por Rapini et aF” para las
dermatosis perforantes que aparecen en paclentes
adultos, asociadas a patologfas sistémicas. Las caracterfs-
ticas clinicas e histopatolégicas pueden ser similares a
cualquiera de los cuatro grupos clasicos descritos: cola-
genosis perforante reactiva, elastosis perforante serpigi-
nosa, foliculitis perforante o enfermedad de Kyrle.*

Etiopatogénesis
Se ha asociado con diferentes desérdenes sistémicos,

que han hecho que se postulen varias teorfas sobre su
etiologfa. Entre ellas estdn:

1. ENFERMEDAD RENAL CRONICA: Estd presente hasta
en el 72% de los pacientes con dermatosis perforantes
adquiridas; sin embargo, solo el 10% de la poblacién
en dialisis la padece.”” Se ha postulado que su inicio se
debe a depésitos de proteinas de matriz extracelular
como la fibronectina, una proteina de alto peso molecu-
lar encontrada en los canales de eliminacién transepi-
dérmica. Estimula la migracién y proliferacién epitelial
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con posterior eliminacién. Estos cambios pueden ocurrir
en otros procesos sistémicos como la diabetes mellitus,
la falla hepatica o la colangitis esclerosante.”” Existen
otras hipétesis que afirman que estos pacientes tienen
depdsitos dérmicos de materiales como sales de calcio,
acido trico o hidroxiapatita que ocacionan una reaccién
inflamatoria y degeneracioén del tejido conectivo (colage-
no, fibras elasticas). Probablemente entonces son altera-
ciones bioquimicas pero no morfolégicas del colageno o
de las fibras eldsticas.” Ademas, al estudiar la poblacién
de pacientes en falla renal con DPA se ha encontrado una
incidencia mas alta de prurito urémico, por el depésito
de algunos metabolitos que no pueden ser excretados en
la didlisis, lo que explica por qué no hay mejorfa con la
ultima.* El prurito podrfa causar una reaccién a cuerpo
extrafio contra el coldgeno, que lleva a necrobiosis y a
alteracién de la queratinizacién.'

2. DIABETES MELLITUS: Es la segunda patologia asociada
(50%). Se dice que las complicaciones vasculares de la en-
fermedad son las responsables de la DPA, posiblemente
porque el trauma secundario al rascado causa necrobio-
sis dérmica debido a la vasculopatfa y se acumula mate-
rial necrético el cual es expulsado finalmente a través
de la epidermis. La teorfa se apoya en que la DPA em-
pleza después de las complicaciones vasculares de la DM:
retinopatia, insuficiencia renal, etc.** Otros afirman que
en estos pacientes los niveles elevados de glicemia man-
tenidos por largos perfodos desarrollan una microangio-
patfa con engrosamiento de la membrana basal, pérdida
de proteoglicanos y porosidades, que desencadenan una
sintesis compensatoria de coldgeno IV y laminina que
posteriormente se eliminan.

3./ TEORIA DE LEUCOCITOS: En algunos estudios se ha
encontrado DNA granular globular correspondiente a
detritus nucleares de leucocitos necréticos. La colage-
nasa y elastasa liberada por estos pueden alterar el tejido
conectivo dérmico y destruir los desmosomas epidérmi-
cos, facilitando asfi su eliminacién.*

Se postula ademds la asociacién con enfermedad neo-
plasica e incluso se afirma que podria hacer parte de las
manifestaciones cutdneas de neoplasias internas.”" * %

Manifestaciones clinicas

Aparecen de pocas a muchisimas lesiones, localizadas
por lo general en los miembros inferiores (70%), las ex-
tremidades superiores (60%), el tronco (59%), la cabeza
(27%), o en otros sitios. Hay diferentes tipos de lesiones
que pueden ser idénticas a las otras enfermedades per-
forantes: papulas hiperqueratéticas, umbilicadas, con
tapon central que pueden agruparse para formar placas
o formas anulares; nédulos; o papulas eritematosas foli-
culares (FIGURA 1). El prurito esta presente en la mayoria

© 2008 Los Autores.
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FiGura 1: Dermatosis perforante adquirida. Pépulas
hiperqueratdticas umbilicadas, con tapén central, en
un paciente con enfermedad renal crénica.

de los pacientes (70%). Ademas, pueden tener fenémeno
de Koebner en el 31% de los casos.”!

Histopatologia
Se pueden encontrar cuatro tipos de lesiones (FIGURA 2):

1.Invaginacién epidérmica con tapén de queratina con
paraqueratosis, restos celulares y de neutréfilos que
semejan la enfermedad de Kyrle.

2.Invaginacién epidérmica en forma de copa con tapén
de queratina, restos celulares y de neutréfilos, fibras
de colageno con orientacién vertical en la base de la
lesion con tricrémico de Masson positivo, que simula
una colagenosis perforante reactiva.

3.Destrucciéon folicular con queratina y restos celu-
lares, infiltrado inflamatorio mononuclear o mixto
perifolicular, consistente con foliculitis perforante.

4.Finalmente pueden aparecer invaginaciones epidér-
micas en forma de copa con restos celulares y fibras
elasticas degeneradas en la dermis que son mas evi-
dentes con la tincién de Verhoeff van Gieson. Esta
simula una elastosis perforante (FIGURA 3A-B).*!
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Ficura 2: Elastosis perforante idiopética. Coloracién de
Van Gieson. Corte transversal por el centro que contiene
abundantes fibras elésticas (TE).

Tratamiento

Se han usado esteroides tépicos en algunos reportes de
casos con variable eficacia.” Debe controlarse el prurito
con agentes como esteroides, emolientes, capsaicina.
Skiba y colaboradores reportaron el uso de rifampicina
en un paciente con colangitis esclerosante con mejorfa
del prurito, el cual habia sido refractario a UVB, esteroide
y antihistaminicos, y resolucién de sus lesiones de piel.**
Se han usado agentes queratoliticos, como la tretinoina
tépica, atribuyendo su beneficio al incremento en la pro-
liferacién de la epidermis con eliminacién més rdpida del
tejido necrético y la correccién del defecto intrinseco dela
queratinizacién. Los retinoides disminuyen la sintesis de
coldgeno y fibroblastos. Los retinoides sistémicos como
la isotretinofna tienen también efectividad pero existen

pocos reportes respecto a su uso. Maurice PD y colabo-
radores* reportan un paciente con nefropatia diabética y
DPA que tiene respuesta parcial con el tratamiento pero
el cual es suspendido por dislipidemia.

Otros tratamientos reportados son la PUVA terapia, la
radiacién UVB o, en lesiones individuales, la crioterapia.*®

Foliculitis perforante

Desorden descrito en 1968 por Mehregan y Corskey,"
caracterizado por la alteracién de la porcién infundibular
de la pared del foliculo y eliminacién transfolicular de
elementos del tejido conectivo.*

Etiologia

Se considera la perforacién de la pared folicular como el
evento inicial, estimulada por dafio mecédnico secundario
a la presencia de cuerpos extrafios como pelo, o sustan-
cias como formaldehido o 4cidos biliares que causan una
hiperqueratinizacién folicular. Su localizacién en partes
extensoras ha hecho pensar en el trauma como mecanismo
implicado, aumentando la queratinizacién. La enfermedad
se ha visto en pacientes que reciben inhibidores del FNT
alfa, lo cual estimula el factor de crecimiento TGF beta y
la hiperqueratinizacién.*

Incidencia

No hay predileccién de sexo; generalmente ocurre entre
la segunda y cuarta década de la vida.
Manifestaciones clinicas

Pépulas foliculares eritematosas con tapén de queratina
central de 2 mm a 8 mm, localizadas en areas pilosas
de las extremidades y la regién glitea; pueden durar

Ficura 8 A Y B. Enfermedad perforante secundaria a enfermedad renal. Epidermis perforada con una depresién epidér-
mica en forma de copa y un tiinel oblicuo (T) por el que se elimina material dérmico.
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FiGura 4: TFoliculitis perforante. Pépulas vidlaceas
hiperqueratésicas foliculares con tapén central.

de meses a afos y tener perfodos de remisién y exa-
cerbacién. (FIGURA 4). Generalmente son asintomaticas
o con escaso prurito y el fenémeno de Koebner no es
comtn. Se ha asociado con: psoriasis,” acantosis nigri-
cans, hipertensién, ateroesclerosis, diabetes mellitus,
falla renal,”" colangitis esclerosante, HIV.*®

Histopatologia

Foliculos dilatados con queratina orto o paraqueratdsica
y restos necréticos de tejido conectivo baséfilo. El in-
fundibulo estd roto, con una epidermis adyacente que
muestra hiperplasia seudoepiteliomatosa y reacciéon a
cuerpo extraiio en la dermis superficial.”!

Tratamiento

Hasta el momento no existe terapia efectiva. Se han
utilizado esteroides tépicos y sistémicos, queratoliticos
y PUVA . Se ha reportado el uso de 4cido retinoico al
0.05% dos veces al dfa, con mejorfa completa después de
cinco meses. White y colaboradores® reportaron la me-
jorfa de un paciente al suspenderse la hemodialisis. Rubio
y col describen un paciente a quien le administraron tali-
domida 100 mg/dfa por seis meses, con resolucién total
de las lesiones.”

Enfermedad de Kyrle

Fue descrita por Kyrle en una mujer diabética en 1916
como Hiperqueratosis follicularis et parafollicularis in cutem
penetrans.

Etiologia

El mecanismo exacto no se conoce. Se ha sugerido una
queratinizacién anormal que produce una diferenciacién
anormal y prematura de las capas epidérmicas. Hay

© 2008 Los Autores.

Enfermedades con eliminacion transepidérmica

reportes de casos familiares que sugieren un modo de
herencia autosémico recesivo.”*

Incidencia

Ocurre mas en mujeres en una relacién de 6:1, con inicio
entre los 80 a 50 afios, aunque se ha encontrado en
otros grupos étareos en pacientes con diabetes mellitus,
insuficiencia renal, hiperlipoproteinemia o insuficiencia
hepatica.”

Manifestaciones clinicas

Pépulas asintomadticas normocrémicas o grisiceas,
bilaterales, de 1-8 mm, con tap6n de queratina central,
localizadas en las superficies extensoras de las piernas,
seguidas de los miembros superiores, la cabeza, el cuello
y el tronco. Pueden unirse y formar placas de aspecto
verrucoso o trayectos lineales.

Ademads se han reportado dos casos de papulas conjun-
tivales con hallazgos positivos en la histopatologfa.”

Histopatologia

Se observan tapones de queratina paraqueratética con
restos celulares baséfilos en invaginaciones epidérmicas,
el tejido eldstico estd ausente y en las capas profundas se
ve ruptura epidérmica, con infiltrado linfohistiocitario.
Cuando hay contacto entre la queratina y la dermis puede
observarse formacién de granulomas que se eliminan a
través del tap6n."

Tratamiento

No existe tratamiento curativo. Hay reportes de cure-
taje previa radiacién con UV. Pero la recurrencia ocurre
después de finalizar el tratamiento. También se reporta
el uso de retinoides orales como el etretinato a una
dosis de 30 mg/dfa con remisién a los seis meses. Otro
tratamiento descrito es PUVA con resultados similares.

Enfoque general del paciente con
enfermedad perforante primaria

Para confirmar el diagnéstico clinico debe realizarse
biopsia de piel, con coloraciones especiales, para elastico
(Van Gieson) y colageno (tricrémico de Masson). Ademads
se deben descartar patologfas asociadas con algunos

paraclinicos que deben incluir: BUN, creatinina, AST,
ALT, FA, bilirrubinas, glicemia y pruebas tiroideas.

Tratamiento general de los pacientes
con enfermedad perforante primaria
y nivel de evidencia

Inicialmente debe controlarse el prurito y para eso se
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han descrito tratamientos con esteroide tépico o intra-
lesional, antihistaminicos, mentol, alcanfor, doxepina,

UVB, lidocaina, pramocaina.

MEDICAMENTO NIVEL DE EVIDENCIA

Tretinoina 0.1% E
Tazaroteno gel 0.1% 12 E
UVB E

TaBLA 3: Tratamiento de primera linea.

MEDICAMENTO NIVEL DE EVIDENCIA

Alopurinol D
Isotretinoina E
UVB E
Acitretin E
PUVA E

TaBLA 4: Tratamiento de segunda lfnea.

MEDICAMENTO NIVEL DE EVIDENCIA

Fenol 0.5% E

Reseccién quirtrgica

E
Crioterapia E
Doxiciclina E

E

Estimulo eléctrico
transcutaneo

TABLA 5: Tratamiento de tercera linea.

Enfermedades perforantes secundarias

Granulomas
* Lupus miliar diseminado facial (FIGURA 5B).
* Granuloma anular perforante (FIGURA 5C).
* Necrobiosis lipoidica.
* Sarcoidosis.

Sustancias enddgenas

* Condrodermatitis nodular del hélix (FIGURA 5A)
* Hematomas.

* Seudoxantoma elastico serpiginoso.

* Calcicosis perforante (FIGURA 6A-B).

* Gota.

* Elastosis perforante perforada periumbilical.

Material extrano exdgeno
* Silice
* Astillas de madera

Otras patologias con eliminacidnes
transepidérmicas

Granuloma anular perforante

Variante del granuloma anular que representa el 5% de
estos. Fue descrita por Owens y Freeman en 1971, como
una entidad con eliminacién de material necrobiético.

Etiologia

No se conoce exactamente, se sugiere una reaccién de
hipersensibilidad retardada y un dafo vascular como po-
sibles causas. Los linfocitos T ayudadores presentes en

FIGURA 5 A, B, Y c. Enfermedad perforante secundaria. A. Condrodermatitis nodular del hélix con eliminacién de fibrina (F). B.
Lupus miliar diseminado facial con eliminacién de material de necrosis de caseificacién (NC). C. Granuloma anular perforante
con eliminacién de material necrobiético (GA).
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Ficura 6 A v B. Enfermedad perforante secundaria. Calcinosis cutis y eliminacién trans epidérmica de material calcico (Ca)
a través de la epidermis (Flecha negra). En A se observa el trayecto de eliminacién con coloracién de HE. En B se aprecia el
material calcico de color negro (coloracién de Von Kossa) y un delgado trayecto epidérmico en formacién (FFlecha negra).

abundantes cantidades apoyan esta teorfa.””

Ademas se ha asociado a diabetes en formas localizadas
y generalizadas, por picadura de insectos, infecciones
virales, tiroiditis y deficiencia de vitamina D.

Incidencia

Hay predominio en las islas hawaianas. Hay varios re-
portes en nifios, principalmente en las formas disemi-
nadas. Es mds comin en mujeres.

Manifestaciones clinicas

Shimizu y colaboradores clasificaron las lesiones en dos
tipos, una llamada papular perforante (tipo P), caracte-
rizada por miltiples pépulas umbilicadas de 7-8 mm de
didmetro, ubicadas principalmente en las extremidades.
El segundo tipo, ulcerativo perforante (tipo U), son
lesiones de 1 — 4 cm de didmetro con centro ulcerado,
costroso, con fuerte asociaciéon con diabetes.

Las lesiones pueden ser localizadas o generalizadas.
Las primeras comienzan como pépulas de color piel que
crecen y desarrollan una umbilicacién con costra en el
centro, ubicadas sobre las extremidades, principalmente
en las manos® (FIGURA 7), aunque se han descrito en
otros sitios como en el pabellén auricular.”” Las formas
generalizadas inician como brotes eritematosos de
papulas umbilicadas descamativas. Puede haber formas
pustulares o con formacién de placas. Se localizan pre-
ferentemente en el drea abdominal, el tronco, las ex-
tremidades, el dorso de las manos y las palmas. ®

Existen casos reportados en pacientes con VIH; uno
de ellos tuvo aparicién de las lesiones sobre la cicatriz de
herpes zoster.®'

© 2008 Los Autores.

Ficura 7: Granuloma anular papular perforante: multiples
pépulas umbilicadas en el dorso de la mano.

Histopatologia

Los hallazgos muestran focos de mucina y colageno
degenerado en la dermis media rodeados por un
infiltrado linfohistiocitario y células gigantes multi-
nucleadas. La diferencia con otros tipos de granuloma
anular es que el material necrobiético perfora la epi-
dermis (F1Gura 5c¢).°*

Diagnéstico diferencial
Molusco contagioso, elastosis perforante serpiginosa,
calcinosis cutis, sarcoidosis, entre otras.

Tratamiento

En las formas localizadas o asintomadticas el tratamiento
no es necesario, pues la mayorifa de las lesiones regresan
espontdneamente en semanas. Se han usado esteroides
potentes oclusivos e intralesionales con respuesta va-
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riable. También se ha usado la crioterapia con intervalos
de ocho semanas con respuestas variables.

Se encuentra reportado en la literatura un caso en el
que se usé isotretinofna 0.5 mg/kg/d por cuatro meses
en forma exitosa.®” Otros medicamentos utilizados son

los agentes antituberculosos, cloroquina, dapsona y
UVA, sin mucho éxito.
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