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CASOS CLINICOS

PAPULOSIS ATROFIANTE MALIGNA (KOHLMEHER-DEGOS):
a proposito de un caso seguido durante once anos. Revision

Valbuena Gonzilez, Jesiis

RESUMEN

Se presenta un caso de Papulosis Atréfica Maligna con-.

firmado por patologia, en una mujer de 49 afios cuyo
cuadro cutdneo, luego de un seguimiento durante 11
afos, no ha presentado manifestaciones sistémicas
(gastrointestinales, neuroldgicas, etc.) enmaredndose
hasta el momento dentro de la variedad benigna cuta-
nea, de observacion reciente. Se revisa el cuadro clinico
a la luz de los reportes recientes de la literatura.
(Palabras clave: Papulosis Atrofiante Maligna- Enfer-
medad de Degos).

INTRODUCCION

La Papulosis Atrofiante Maligna (PAM) o Sindrome de Kohl-
meier-Degos es una entidad clinica infrecuente, pero de una
gran significacién por el polimorfismo de su cuadro, con
manifestaciones cutaneas de apariencia inocua y gastrointes-
tinales y neurolégicas vagas o catastréficas, que encierran un
prondstico la mayoria de las veces siniestro. Sin embargo, en
los tltimos anos han aparecido reportes en la literatura que
llevan a considerar la existencia de una variante con evolucién
mas benignal?3. Dentro de esta categoria podria enmarcarse
el caso cuya historia resumida presentamos a continuacion,
observado en la seccién de Dermatologia de nuestro hospital.

HISTORIA CLINICA

Una mujer de 49 artos de edad, mestiza, obesa (81 kilos), ama
de casa, consultd en Agosto de 1981 por la aparicién inter-
mitente desde hacia aproximadamente 2 anos, de papulas eri-
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tematosas de 2- 4 mm de didametro, localizadas en la cara
externa de brazos (Fig. N° 1) abdomen (Fig. N2 2), gltteos,
muslos y cara posterior de las piernas (Fig. N® 3), en nimero
moderado, algunas de las cuales se atrofiaban centralmente,
tomando una apariencia nacarada y cuyo borde, bien definido,
eriternatoso, presentaba telangiectasias. Las lesiones se hallaban
en. varios periodos de evolucién y. algunas habian sanado
dejando apenas una macula acrémica; eran asintomaticas y
su tnica preocupacion era cosmética. No presentaba otro tipo
de sintomatologfa general, aparte de hipermenorrea de apro-
ximadamente 2 aftos de evolucién para lo cual se automedicaba
estrogenos conjugados (Ayerogen® tabletas) y que, luego del
estudio ginecolégico, se atribuyd a una miomatosis uterina
concomitante.

No presentaba sintomatologia gastrointestinal ni neurologica
y tanto el RX de térax como un transito intestinal fueron
normales, lo mismo que los examenes de rutina: cuadro he-
matico, VDRL, Parcial de Orina y unos anticuerpos antinu-
cleares y complemento.

El estudio histopatologico de una placa atréfica del abdomen
mostro atrofia del epitelio con hiperqueratosis (Fig. N 4). En
la dermis era notoria la necrosis y fenémenos de Vasculitis,
con presencia de arteriolas con hiperplasia de la intima que
en ocasiones causaba trombosis. En la periferia de la dermis

- .afectada se apreciaban infiltrados mononucleares pericapilares

en el corién superior. Fue diagnosticada como PAM, lo cual
confirmé la impresion clinica.

Se dejo sin terapia alguna y evaluada periddicamente, luego
de 11 afios se observd que las lesiones tomaron el aspecto
de cicatrices atroficas inespecificas, hiperpigmentadas en pier-
nas y acrémicas en abdomen, habia ausencia de papulas y
ninguna sintomatologia gastrointestinal o neurolégica. Persiste
una hipertension leve diagnosticada al ingreso, Ultimamente
acompanada de disnea de grandes esfuerzos y manejada con
antihipertensivos del tipo de inhibidores de la ECA.
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Fig.N® 1. Lesiones en cara externa de brazo en dos estados evolutivos: papulas
eritematosas y placas atroficas nacaradas.

Fig.N? 3. Multiples placas atroficas localizadas en
y guardando cierta simetria.

cara posterior de piemas
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Fig.N® 2. Detalle de una placa atrofica con telangiectasias finas en su borde
eriternatoso, caracteristica de la enfermedad, localizada en pared abdominal.

Fig.N® 4. Biopsia de la placa mos-
trada en la Fig.N® 3, en la cual se
aprecia atrofia del epitelio, con hi-
perqueratosis, la necrosis y fenéme-
nos de vasculitis de la dermis (H y
E. 250X).

DISCUSION

Este sindrome descrito por Kohlmeier (1941) y Degos (1942)
presenta generalmente como primer signo de la enfermedad
la aparicion de brotes de papulas eritematosas, asintomaticas,
la mayoria de las veces multiples, de 2-5 mm de diametro,
redondas y lisas localizadas especialmente en tronco y miem-
bros superiores e inferiores, mas proximal que distal, respe-
tando cara, cuero cabelludo, palmas y plantas. Posteriormente
tales papulas dan origen a placas de centro atréfico deprimido,
blanquecino y borde eritematoso, circundado por telangiecta-
sias finas. Las lesiones son aisladas y generalmente permanecen
dejando cicatrices acrémicas varioliformes. En un momento
dado pueden verse las papulas originales y las placas mas
evolucionadas localizadas en los sitios descritos, lo que cons-
tituye el polimorfismo lesional.

Las primeras descripciones se hicieron en hombres pero con
el reporte de nuevos casos se ha ido encontrando una distri-
bucién por sexo casi semejante. Con escasa frecuencia se
afectan las mucosas, pero cuando esto ocurre los sitios com-
prometidos son la mucosa oral, genital y conjuntiva bulbar.
La lesién activa de la PAM en la piel, probablemente representa
dano mediado por linfocitos a los pequefios vasos del plejo
superficial y profundo de la dermis® Entre las multiples hi-
pétesis etiologicas, la autoinmune ha estado apoyada por el
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hallazgo inconstante de inmunoglobulinas y C3 en la dermis
y tejido perivascular, pero nada hay concluyente hasta el mo-
mento.

Las lesiones intestinales, semejantes clinica e histolégicamente
a las cutaneas, se localizan principalmente en la submucosa
del intestino delgado (yeyuno, fleon) y aunque generalmente
aparecen después de semanas, meses, 2, 3 y hasta 10 anos
después de aquellas, en raras ocasiones pueden precederlas.

No se evidencian radiol6gicamente y es la laparoscopia la que
en ocasiones puede descubrirlas. Puede no acompanarse de
sintomatologia intestinal o esta ser vaga e inespecifica (nduseas,
dolor epigastrico, vomito, dispepsia, flatulencia, etc.) Pero es
generalmente un cuadro abdorinal agudo (con sintomatologia
de hemorragia intestinal, pancreatitis aguda, obstruccion in-
testinal o perforacion) el que pone en evidencia el compromiso
intestinal.

Con laparotomia puede encontrarse perforacion intestinal co-
mo complicacién o en ausencia de ésta, las placas nacaradas
distribuidas en la superficie intestinal. Tales cuadros intesti-
nales agudos son de pésimo prondstico pues, en los casos en
que el paciente se ha recuperado, es para presentar nuevas
perforaciones semanas o meses después. Otras localizaciones
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menos frecuentes son estdmago, colon, duodeno, esdfago y
recto.

Por ser la PAM una entidad multisistémica también puede
afectarse el S.N.C. como lo prueba un nimero apreciable de
casos reportados®®. Sus manifestaciones, al igual que las in-
testinales, son variadas y aparecen generalmente durante la
evolucién del sindrome o en raros casos lo precede. Puede
manifestarse con hemiparesia, compromiso de pares cranea-
nos, trastornos sensitivos, alteraciones en el LR.C. (aumento
de albimina y células), signos oculares (ptosis, neuritis Optica,
diplopia).

Como hallazgos de autopsia se han reportado infartos, trom-
bosis y necrosis vasculares en diferentes 6rganos: corazon:
miocarditis, pericarditis”®; pulmén: derrames e infarto pulmo-
nar’; rindn: lesiones glomerulares, infartos.

Histopatologia: Las lesiones necréticas encontradas en piel,
tracto gastrointestinal y demas oérganos afectados, son
consecuencia de una fibrosis progresiva de la intima, con
tendencia a la trombosis, que afecta arterias de pequeno y
mediano calibre®. La lesién cutanea muestra atrofia de la epi-
dermis, con o sin hiperqueratosis y necrosis dérmica subya-
cente, con degeneracion fibrinoide en forma de cono, la base
del cual esta en contacto con el epitelio y se extiende a veces
hasta la hipodermisw. Tal zona necroética es acelular, sin vasos
ni anexos; debajo de ella se encuentran uno o mas vasos
sanguineos afectados, con reducciéon de su luz por proliferacion
endotelial y parcial o completamente obstruidos por un trom-
bo!!. Hay ausencia de células inflamatorias rodeando los vasos
afectados y si se encuentran, son del tipo linfohistiocitario y
en escaso numero. Esta escasez de infiltrado inflamatorio se
considera una de las caracteristicas distintivas de la enfermedad
y la diferencia de otras vasculitis’®. No hay hallazgos de la-
boratorio especificos y generalmente se encuentran los de las
complicaciones (peritonitis, infarto cerebral, etc.) En algunos
casos se han reportado depésitos de IgA, IgG y C3 en la
dermis y tejido perivascular a la inmunoflorescencia directa
(ID) pero su significado no esta bien establecido.

Dentro del diagnostico diferencial debe considerarse en primer
término el Lupus Eritematoso Sistémico, a raiz de los casos
reportados'?!® de lesiones cuténeas semejantes clinicamente a
las de la Papulosis Atrofica Maligna. La presencia de fiebre,
artralgias y demas manifestaciones del cuadro clinico y del
laboratorio (anemia, leucopentia, trombocitopenia,
hipocomplementemia, anticuerpos antinucleares positivos,
etc) junto a los hallazgos a la inmunoflorescencia directa de
la banda lipica constituida por depdsitos de inmunoglobulinas
(IgG, IgM) y C3%, (todo lo cual estd ausente en la PAM),
permiten diferenciarlo puesto que la histopatologia de las pla-
cas atroficas puede ser semejante> 3,

El Liquen Escleroso y Atrofico (White Spot Disease) presenta
placas atroficas blanco-porcelana, muy semejantes clinica e
histopatologicamente a las de la Papulosis Atrofica Maligna,
pero aquellas presentan hiperqueratosis folicular intrafocal,
ausencia del borde telangiectasico y se localizan generalmente
en cuello y regiones claviculares’. Ocasionalmente afectan la
vulva (50%) (Kraurosis Vulvae) o el pene (Balanitis Xerdtica
Obliterans). Histoldgicamente, ademés de la esclerosis de la
dermis y el infiltrado linfocitico alrededor del plejo superficial,

es visible taponamiento del ostium folicular en la dermis!.
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En la Escleroderma en gotas hay multiples areas indentadas,
blanco-amarillentas, lenticulares, deprimidas, las cuales se lo-
calizan en térax y hombros y ocurren como satélites en la
periferia de areas circunscritas tipicas de Escleroderma'®. Los
cambios patolégicos afectan no solo la dermis sino la grasa
subcutanea con esclerosis’.

Para algunos autores la PAM invariablemente desembocara en
muerte en un lapso variable de semanas, meses, 2 0 3 y atn
después de 10 afos. Sin embargo parece existir una forma
clinica en la cual el cuadro clinico sigue un curso benigno
durante varios afios, solamente con lesiones cutaneas’>?, como
parece hasta ahora ser el caso descrito por nosotros.

No hay tratamiento especifico para este sindrome. Dado que
se ha considerado como factor patogénico la existencia de un
trastorno en la coagulacién, més especificamente un sindrome
de hipercoagulacion con fibrinolisis inhibida, apoyado por los
hallazgos de elevados niveles séricos de fibrindgeno, depositos
perivasculares de fibrindgeno en las capas superficiales de la
dermis y, la ausencia total de fibrinolisis alrededor de los vasos
sanguineos'®, se han utilizado anticoagulantes del tipo de la
heparina y antiagregantes plaquetarios, como una combinacion
de acido acetilsalicilico y dipiridamol, dados simultaneamente
a fin de aumentar el efecto antitrombotico?, con buenos re-
sultados en los casos reportados; pero no debe dejarse de lado
la observacién reciente de que en algunos casos (1/3) la en-
fermedad sigue un curso benigno.

SUMMARY

A case of Malignant Atrophic Papulosis confirmed by
histopathology in a 49 years old woman is presented. Her
cutaneous picture has been followed for eleven years without
sistemic manifestations (neurologic nor gastrointestinals), wich
fits it within the benign group recently described. The clinical
picture and the recent literature is reviewed.
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PAPULOSIS ATROFIANTE MALIGNA

RECONOCIMIENTO: A la memoria del Doctor
NELSON GIRALDO RESTREPO (Q.E.P.D.) quien
realizd el estudio histopatoldgico.



