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Resumen

Introduccion. Las dermatosis perforantes son un grupo de enfermedades que
se caracterizan por la eliminacion transepidérmica de colageno y/o fibras
elasticas sin un factor desencadenante preciso. Existen dos tipos de
dermatosis perforantes: una hereditaria y otra adquirida (mas comun). Se han
reconocido 4 enfermedades principales: colagenosis perforante reactiva,
elastosis perforante serpiginosa, dermatosis perforante adquirida (representada
principalmente por la enfermedad de Kyrle) y la foliculitis perforante.

Objetivo. Determinar cudl es la prevalencia de las enfermedades perforantes
en el Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de México.

Disefio. Se realizd un estudio observacional, retrospectivo y descriptivo.
Material y método. Se realizé una revision de los archivos y laminillas del
Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de México. Dichos archivos
y laminillas histolégicas pertenecieron a las muestras recibidas provenientes
del servicio de Dermatologia del mismo hospital dentro del periodo de enero de
1975 a diciembre de 2005.

Fueron incluidos todos los casos correspondientes a enfermedades perforantes
primarias.

Resultados. El total de reportes histopatolégicos compatibles con alguna
dermatosis perforante fue de 22 reportes. La prevalencia de las dermatosis
perforantes en el servicio de Dermatopatologia del Hospital General de México
fue de 0.0004. La dermatosis perforante mas frecuente fue la foliculitis
perforante, predominando en mujeres de la cuarta década de la vida. La
segunda dermatosis perforante en frecuencia fue la enfermedad de Kyrle. En

cuanto a la correlacion clinico patolégica, al hacer el coeficiente de Kappa para



ver la concordancia entre el observador del cuadro clinico y el histologico, se
encontré una concordancia de 0.25 (inadecuada concordancia).

Conclusiones. Las dermatosis perforantes son un grupo de enfermedades
raras, cuyo diagnostico clinico siempre debe ir acompafiado de estudio
histologico. La biopsia de piel se considera el estandar de oro para el
diagnéstico de enfermedad perforante, ya que evidencia una dermatosis con
eliminacion transepidérmica y ademas permite clasificarla en el amplio contexto
de este grupo de enfermedades. Es preciso realizar una adecuada correlacion
clinico-patolégica para bien tratar estos casos. La ensefilanza en la
Dermatologia debe incluir estas enfermedades que aunque raras, implican un

reto diagndstico y mas aun terapéutico.



Enfermedades perforantes
Analisis Clinico-patolégico de 30afios (1975-2005) en el Hospital General
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|. MARCO TEORICO

1.1. Antecedentes

Las enfermedades perforantes son un grupo de enfermedades caracterizadas
por la eliminacion transepidérmica de material extrafio desde la dermis a la
superficie a través de la epidermis o del epitelio folicular ** y son clasificados
histopatolégicamente de acuerdo al tipo de alteraciébn epidérmica y a la
naturaleza del material eliminado.

Existen enfermedades perforantes primarias y secundarias. Las enfermedades
perforantes primarias, incluyen un grupo variado de enfermedades que se
distinguen por la eliminacion transepidérmica de componentes del tejido
conectivo dérmico.

Las cuatro principales enfermedades perforantes primarias clasicas son la
enfermedad de Kyrle, la folicultitis perforante, la elastosis perforante
serpiginosa y la colagenosis perforante reactiva, a las que en los ultimos 15
afios se ha agregado una quinta; la dermatosis perforante adquirida que ha
sido recientemente reconocida en asociacién con insuficiencia renal crénica. 2.

Tabla 1

Tabla 1. Enfermedades con eliminacion transepidérmica, principales, primarias



o clasicas.

Elastosis perforante serpiginosa

Colagenosis perforante reactiva

Foliculitis perforante

Enfermedad de Kyrle

Dermatosis perforante adquirida

En las dermatosis perforantes secundarias, el fendbmeno de eliminacion

transepidérmica, es un hallazgo histologico que se observa como un

componente infrecuente en una variedad de dermatosis que en su origen no

son perforantes. Tabla 2

Tabla 2. Otras enfermedades con eliminacion transepidérmica

Eliminacién de tejido elastico alterado

Pseudoxantoma elastico perforante

Elastosis solar perforante

Condrodermatitis nodular del hélix
cronica perforante

Eliminacion de colageno alterado Colageno daflado por  esteroide
intralesional

Productos de la queratinizacion

Poroqueratosis de Mibelli perforante

Quistes epidérmicos

Eliminacion de material mucinoso

Quistes mixoides
Alopecia mucinosa

Quiste mixoide perforante




Mucinosis papular perforante

Eliminacion de material célcico

Calcinosis cutis

Osteoma cutis

Eliminacion de procesos

granulomatosos

Infecciosos (lepra, cromomicosis,
tuberculosis, blastomicosis,
criptococosis, leishmaniasis,
aspergilosis

Granulomas en empalizada: Necrobiosis
lipoidica, granuloma anular perforante,
nodulo reumatoide

Granuloma de Monsel perforante
Sarcoide

Liguen nitidus

Células inflamatorias y eritrocitos

Exocitosis en Micosis Fungoide

Trombosis del hemangioma capilar

Amiloidosis cutanea perforante

Tumores

Pilomatrixoma
Queratoacantoma

Melanoma maligno

Las diferentes enfermedades sistémicas y sindromes asociados con las

dermatosis perforantes primarias incluyen: insuficiencia renal crénica, diabetes

mellitus, nefroesclerosis hipertensiva, anormalidades en el metabolismo de la

vitamina A, ingestion de penicilamina, enfermedad hepatica, neoplasias

malignas, insuficiencia cardiaca, sindrome de Ehlers-Danlos, osteogénesis




imperfecta, sindrome de Down, colangitis esclerosante, infeccion por VIH,
escabiosis, hiperuricemia y neuropatia por IgA, en cicatrices de herpes zoster y
en atrofodermia unilateral en un paciente con cariotipo 47XYY .

El comienzo de las dermatosis perforantes concomitantes con insuficiencia
renal puede preceder o ser posterior al inicio de la hemodialisis.

El concepto de enfermedad perforante o penetrante implica un proceso activo
por el cual los componentes dérmicos alterados se eliminan a través de
canales epidérmicos sin destruccion de las estructuras circundantes. Esta
expulsion de material se realiza con el flujo de la maduracion de los
queratinocitos, una verdadera eliminacién transepidérmica *2.

El mecanismo de eliminacion transepidérmica fue propuesto por Mehregan en
1967 ® e intenta explicar los hallazgos encontrados en los diferentes
desordenes perforantes. Se han sugerido 3 tipos de respuestas que pueden

ocurrir frente a la presencia de sustancias anormales en la dermis *.

1. El material inerte de la dermis simplemente permanece en ella sin
respuesta del huésped o son llevados a la region de los ganglios
linfaticos regionales.

2. Sustancias irritantes causan dafio con necrosis o inflamacién
granulomatosa; cuando estos eventos ocurren superficialmente, se

presenta necrosis epidérmica y ulceracion con la eliminacion posterior



de éstos.
3. Los materiales pueden ser eliminados a traves del epitelio (perifolicular o
totalmente independiente de estructuras foliculares) o por via

transfolicular.

La dermatosis perforantes primarias clasicas seran discutidas como entidades

distintas en el desarrollo de éste estudio.



1.2. ELASTOSIS PERFORANTE SERPIGINOSA (EPS)

Generalidades. También llamada queratosis folicular serpiginosa, elastoma
intracapilar perforante verruciforme o elastoma perforante, la EPS es una
dermatosis crénica, poco frecuente, de origen desconocido, caracterizada por
papulas hiperqueratésicas con disposicion caracteristicamente serpiginosa,
anular o arciforme, con demostracion de eliminacion transepidérmica de fibras
elasticas anormales desde la dermis papilar °.

En 1953 Lutz fue el primero en reconocer la elastosis perforante serpiginosa y
la denomind “queratosis folicular serpiginosa”. Las comunicaciones previas de
la elastosis perforante serpiginosa quizd se realizaron como enfermedad de
Kyrle y como poroqueratosis. Si bien Miescher (1955) describio los hallazgos
histopatolégicos de un paciente y recalcé la existencia de fibras elésticas
densas, que se eliminaban a través de un canal transepidérmico. En el mismo
afno, Beening y Ruiter, describieron el primer caso de una nifia 13 afios de edad
con sindrome de Down y elastosis perforante serpiginosa y fue el primero de
muchos reportes de esta enfermedad asociada con ésta y otras afecciones del
tejido conectivo. La denominacion actual de elastosis perforante serpiginosa la
propusieron Dammert y Putkonen, en 1958. Debido a que a veces la
disposicion de las lesiones no sigue un patrén serpiginoso, se la llama también
elastosis perforante. En 1968 Mehregan publicé la primera revision y delimito la

dermatosis en forma clinica e histopatolégica *.

Incidencia. Mas de 100 casos habian sido reportados en 1970. La mayoria de



los reportes en recientes afios han sido de casos con hallazgos inusuales, asi
que parece que el trastorno no es tan raro como se creia. Afecta a adultos
jovenes, sobre todo en la segunda década de la vida; sin embargo, se han
reportado casos que van de los 5 a los 89 afios de edad. El 75% de los casos
reportados son del sexo masculino, con una relacién de 4:1 *2.

Se ha comunicado casos familiares de elastosis perforante serpiginosa. Es
frecuente la asociacion (en 25 al 40%) de elastosis perforante serpiginosa con
enfermedades hereditarias del tejido conectivo, como: Cutis laxa, Sindrome de
Ehrlens Danlos, osteogénesis imperfecta, sindrome de Marfan, sindrome de
Rothmund Thompson, acrogeria, pseudoxantoma elastico, sindrome de Down,
también sugieren una predisposicion genética .

Se conocen casos de pacientes con enfermedad de Wilson, cistinuria y artritis
reumatoide tratados con penicilamina que pueden padecer elastosis perforante
serpiginosa 2.

Etiopatogenia. El suceso patogénico fundamental en la elastosis perforante
serpiginosa es un aumento de fibras elasticas dérmicas alteradas en forma
morfologica y bioquimica que siempre se asocia con alteraciones coexistentes
de las fibras colagenas. Las fibras elasticas alteradas actian como un material
extrafio y desencadenan una reaccion mediante la cual son eliminadas a través
de conductos transepidérmicos recién formados (eliminacion transepidérmica).
La caracteristica de estas dermatosis es la eliminacion de colageno, elastina y
componentes de la matriz extracelular a través de la epidermis. En un estudio
sobre el papel de la matriz extracelular, principalmente la fibronectina, Morgan
y cols. demostraron que hubo elevacion en las concentraciones tisulares y

seéricas de fibronectina en todos los casos de elastosis perforante serpiginosa.



Los autores proponen que este aumento podria incrementar la migracion y
proliferacion epitelial y condicionar los fenbmenos perforantes. En la elastosis
perforante serpiginosa quiza por defectos en las uniones cruzadas normales de
las fibras elasticas, se producen cambios morfolégicos y bioquimicos que
determinan la alteracion de la elastina. Cuando la elastosis perforante
serpiginosa se manifiesta junto con insuficiencia renal y diabetes, a traves de la
piel se acumulan y eliminan sustancias escasamente dializables, tejido
necrotico relacionado con el prurito, con vasculopatia diabética y con
alteraciones en el metabolismo de la vitamina A y que podrian desempeiar un
papel patogénico. Las fibras elasticas alteradas, inmaduras y degeneradas
actlan como cuerpo extrafio que produce una reaccién a cuerpo extrafio. El
paso siguiente es la formacion de canales epidérmicos para eliminar el material
necrotico 3°,

Fujimoto y sus colaboradores demostraron la expresion del receptor de 67kDa
de la elastina en el sitio donde se eliminan las fibras elasticas en elastosis
perforante serpiginosa. Los péptidos de la elastina son inductores potentes de
la migracion y diferenciacion terminal de los queratinocitos mediados por el
receptor de 67kDa. Ese mecanismo patogénico explica la interaccion entre
queratinocitos y elastina en la elastosis perforante serpiginosa **°.

En el caso de la elastosis perforante serpiginosa inducida por penicilamina, se
agrega el efecto del farmaco en las fibras elasticas y colagenas, que forman
fibras alteradas inducidas por la penicilamina, que afecta el mecanismo de
sintesis y determina la posterior aparicion del fenébmeno de excrecion. El
mecanismo intimo de accion de la penicilamina es a través del efecto quelante,

sobre el cobre, que afecta la funcion cobre-dependiente de la enzima lisil-



oxidasa. La penicilamina que se utiliza para el tratamiento de la enfermedad de
Wilson, cistinuria o artritis reumatoide desencadena elastosis perforante
serpiginosa en pacientes con predisposicién (metabélica-genética) *°.

La elastosis perforante serpiginosa concomitante con sindrome de Down y
enfermedades del tejido conectivo representa una via final comun de
eliminacion de fibras elasticas alteradas en relacion con el envejecimiento
cutaneo prematuro y defectos conectivos subyacentes *.

Manifestaciones Clinicas. La elastosis perforante serpiginosa se clasifica en 3
categorias *?:

1. Variedad idiopatica

2. Concomitante con alteraciones del tejido conectivo

3. Inducida por penicilamina

Desde el punto de vista clinico, se caracteriza por ser una dermatosis simétrica,
cuyos sitios de predileccién son: la nuca, cara laterales del cuello, y en las
extremidades superiores, con menor frecuencia estan comprometidos la cara,
el tronco y las extremidades inferiores. La lesion elemental de esta dermatosis
es una papula, que oscila entre 2 y 5mm de diametro, color piel o eritematosa,
aislada o agrupada que forma anillos y lineas (arciforme, serpiginosa), sin
embargo no todos los pacientes presentan éstos patrones *’. Estas papulas
tienen un aspecto caracteristico crateriforme, con un tapén queratdsico o
escama adherente central que al removerla puede provocar sangrado. En
ocasiones, los bordes elevados de las lesiones individuales, los arcos de
circulo que forman al agruparse y que alcanzan 15 a 20cm que delimitan un
centro atrofico e hipopigmentado. y su localizacion, casi siempre en la nuca y

en el cuello. La evolucion es crénica y las lesiones pueden persistir de 6 meses



a 5 afos, pudiendo observarse aparicion de nuevas lesiones, mientras otras se
resuelven con atrofia cicatrizal o maculas hiperpigmentadas, y suelen ser
asintomaticas o pruriginosas. En algunos casos se ha observado el fendmeno
de Kbebner. La distribucion simétrica de las lesiones es llamativa y sugiere que
un defecto genético o una embriopatia podrian ser los factores causales. En la
mayoria de los casos la elastosis perforante serpiginosa permanece localizada.
Sin embargo, se ha descrito diseminacion generalizada en la elastosis
perforante serpiginosa idiopatica y en las formas asociadas con sindrome de
Down y con el tratamiento de las cistinuria con penicilamina >%*.
Histopatologia. Los rasgos esenciales son la hiperplasia y la eliminacion
transepidérmica de tejido elastico. El diagndstico se presume ya en los cortes
tefiidos con hematoxilina-eosina, y los métodos para tejido elastico lo confirman
8,9.

En una lesidn establecida se aprecian los caracteristicos canales perforantes
transepidérmicos, los cuales pueden ser parafoliculares o transfoliculares en su
localizacion, y estrechos, rectos, ondulados o en tirabuzon en su configuracion.
El canal esta ocupado por una masa basofilica compuesta por células
epiteliales degeneradas, nudcleos picnoticos de células inflamatorias, y
numerosas fibras elasticas degeneradas muy eosinofilicas. Superficialmente, el
tapOn muestra queratina y restos basofilicos. Algunas fibras elasticas pueden
ser identificadas en el estrato cérneo. El epitelio en cualquiera de los lados del
canal perforante es hiperplasico y acantdsico y puede manifestar hiperplasia
pseudoepiteliomatosa, y abraza la entrada del canal perforante en forma de
tenaza 591°.

Las fibras elasticas se colorean con la técnica de orceina, pero al penetrar en el



canal pierden sus caracteristicas tintoriales y toman un aspecto eosinofilico

8910 En Ja

brillante, que se demuestra mediante la coloracién de Giemsa
dermis papilar y reticular se observa un incremento de las fibras elasticas, las
cudles se encuentran engrosadas y se orientan verticalmente, hasta penetrar
en la epidermis.

Comunmente, una reaccibn a cuerpo extrafo de células gigantes
multinucleadas, estan presentes en la dermis superficial y ocasionalmente la
elastofagocitosis es evidente. En los casos de elastosis perforante
serpiginosa inducidos por penicilamina, las fibras elasticas tienen contorno
irregular, con aspecto aserrado ®°.

Los estudios de ultraestructura han demostrado que en la dermis papilar hay
numerosas fibras elasticas gruesas, amorfas, de menor densidad electronica,
que forman una fina red en los extremos. Estas fibras estdn ramificadas y se
aprecian abundantes filamentos finos que parecen fibras elasticas embrionarias
normales *°.

Diagnostico diferencial. Las papulas con escama central, en patrén arciforme
0 serpiginoso en una tipica distribucién, es altamente sugestiva de éste
diagnéstico. Otras consideraciones clinicas incluyen granuloma anular
perforante, la poroqueratosis diseminada, los granulomas por cuerpo extrafio,
la escabiasis nodular, tifia corporis y la sarcoidosis en sus variedades nodular,
verrugosa y nodular *. El antecedente de escabiasis, prurito intenso y
localizaciones perineales sugieren la existencia de nédulos hiperérgicos. El
examen directo con KOH descarta la causa dermatofitica. La sarcoidosis puede

acompafarse de elevacion de la enzima convertidora de angiotensina y

presentar las manifestaciones sistémicas de la enfermedad. Histologicamente



éstos diagnosticos pueden ser excluidos, pero otros trastornos perforantes
deben ser considerados *#*°.

Aunque las fibras elasticas pueden ser encontradas dentro del foliculo dilatado
en la foliculitis perforante, éstas no tienen una apariencia anormal ni tampoco
hay un incremento en la cantidad como en la elastosis perforante serpiginosa.
La queratosis pilar esta asociada con tapones queratdsicos que tienden a ser
foliculo-céntricas pero la perforacién y la inflamacién no son hallazgos *. La
tendencia a la simetria, la asociacion frecuente con el sindrome de Down,
conectivopatias o tratamientos con penicilamina ayudan a orientar el
diagnostico. Antes de diagnosticar elastosis perforante serpiginosa
concomitante debe descartarse la variedad perforante de pseudoxantoma
elastico. La histologia es un auxiliar diagnéstico indispensable >,
Tratamiento. El manejo terapéutico de la elastosis perforante serpiginosa no
es sencillo. En algunos pacientes se ha utilizado con éxito ablacién cutdnea
con laser de CO2. En casos aislados con elastosis perforante serpiginosa
diseminada pueden ser Utiles los retinoides locales (tazaroteno). La exéresis de
las lesiones individuales sélo es de utilidad diagnéstica. Se pueden obtener
ventajas significativas con la criocirugia. También se ha descrito que hay
mejoria con el uso de la lampara de luz pulsada laser. La corticoterapia tdpica o
intralesional suele ser ineficaz. El uso de electrocauterio, dermoabrasion y
cirugia debe evitarse debido al riesgo de formacién de queloides *°.

1.3. COLAGENOSIS PERFORANTE REACTIVA (CPR)

Generalidades. La colagenosis perforante reactiva es una dermatosis rara. En

su forma hereditaria y adquirida las fibras coldgenas alteradas se eliminan a

través de la epidermis. Los cambios parecen resultar del trauma superficial y



mas a menudo esta determinada genéticamente. En 1967 Mehregan describio
por primera vez esta enfermedad, comunicO un caso Yy revisO dos casos de
Weiner que fueron originalmente descritos como enfermedad de Kyrle, pero
tenian caracteristicas clinicas e histoldgicas de colagenosis perforante reactiva,
sugirié que en individuos genéticamente predispuestos un traumatismo leve y
superficial puede desencadenar la necrobiosis del colageno y su posterior
eliminacion  transpidérmica.  Bovenmyer  confirmé esta  impresion
experimentalmente reproduciendo las lesiones con rascados superficiales.
Poliak et al, en 1982 publicé la serie mas grande (6 casos), en su revision
hallaron 40 casos comunicados a la fecha. En 1983 Coehran publico la
colagenosis perforante reactiva en diabetes e insuficiencia renal cronica.
Propuso que el rascado por prurito y el posterior traumatismo, sumado al déficit
circulatorio, resultan en necrosis dérmica. En 1994 Faver sugirio los criterios
diagnésticos para la forma adquirida de colagenosis perforante reactiva *.
Incidencia. Parece ser que la forma clasica de la enfermedad no es comun.
Veintiocho casos habian sido reportados en 1977.

Afecta por igual a hombres y mujeres y no existe predileccion racial. La
mayoria de los casos se presentan en la infancia aunque las lesiones tienden a
persistir hasta la vida adulta *2.

Puede distinguirse la forma hereditaria con transmision autosOmica quiza
dominante y recesiva, y la forma adquirida de colagenosis perforante reactiva.
En los casos hereditarios (descritos en familias), las lesiones comienzan
tempranamente (lactantes o nifios), enseguida de un traumatismo superficial, y
no estan asociadas con ningun trastorno sistémico. Los casos esporadicos han

sido reportados, usualmente en nifios *2.



La forma adquirida se manifiesta en la edad adulta y puede correlacionarse con
diversas afecciones, como: prurito, rascado, diabetes mellitus, insuficiencia
renal cronica (10%), exposicion a los rayos ultravioleta, hipotiroidismo,
disfuncion hepatica, SIDA, nefropatia por IgA, carcinomas, linfomas,
hiperparatiroidismo, sindrome de Treacher Collins, sindrome de Down ?, artritis
reumatoide juvenil, dermatitis atopica, escabiasis, lesiones de herpes zoster,
acné, picaduras de artropodos y traumatismo por frio. Los pacientes pueden
desarrollar lesiones también antes o después del tratamiento con didlisis **.
Etiopatogenia. Kawakami y Saito sugieren que la lesion cutanea en la
epidermis desempefia un papel primario. Si bien lo que la origina permanece
sin conocerse a fondo, diversos autores le adjudican al traumatismo superficial
como desencadenante. La concomitancia entre colagenosis perforante reactiva
adquirida con diabetes e insuficiencia renal cronica provoca necrosis dérmica y
su posterior eliminacién transepidérmica ***2,

Los radicales libres de oxigeno producidos por la hipoxantino y la xantino
oxidasa pueden provocar dafio del colageno. El alopurinol, inhibidor de la
xantino-oxidasa, impide el dafio oxidativo en el colageno; es capaz de lograr la
remision de las lesiones de colagenosis perforante reactiva 242,

El traumatismo, como mecanismo patogénico en la colagenosis perforante
reactiva surge por la localizacion de las lesiones de rascado, erosiones,
picaduras, foliculitis, exposicion al frio, etc. Otra hipétesis relaciona el aumento
de las concentraciones de vitamina A observado durante la hemodialisis y la
aparicion de colagenosis perforante reactiva en este subgrupo de pacientes *2.

Manifestaciones Clinicas. Los criterios diagnésticos de colagenosis

perforante reactiva adquirida de Faver son »%*:



1) Eliminacion transepidérmica de fibras colagenas basofilas y necroticas a
través de la depresion epidérmica cupuliforme.
2) Péapulo-nodulos umbilicados, con un tapon queratésico adherente
central.

3) Inicio de las lesiones después de los 18 afios de edad.
Desde el punto de vista clinico las lesiones comienzan como pequefias papulas
queratosicas umbilicadas del color de la piel, de 1 a 2mm pero que pueden
alcanzar hasta 10mm. Las caracteristicas sobresalientes son: el prurito y la
distribucion en areas expuestas como: la cara, superficies extensoras de las
extremidades, dorso de manos, brazos, antebrazos y piernas. El tronco es el
menos comprometido. Casi siempre se observa el fenomeno de Kdebner y, por
lo tanto, la distribucién de las lesiones es lineal "2,
En el transcurso de 1 a 2 meses se aplanan y comienza su regresién con
formacién de cicatrices discretas, o manchas hiperpigmentadas. Pueden
aparecer nuevas papulas mientras otras desaparecen. Al removerla el tapén
corneo central adherente puede producir una ulceracién sangrante. En 1963
Woringer describi6 una variante a la que llamé colagenoma perforante
verruciforme en que las papulas aparecian después de trauma severo de la
piel. También se han descrito pacientes en que las lesiones son inducidas por
el frio 124,
1.3.1. COLAGENOMA PERFORANTE VERRUCIFORME (CPV)
Fue descrita por primera vez por Woringer y Laugier en 1963, esta dermatosis
extremadamente rara se caracteriza por mdultiples papulas verrugosas
agrupadas de color de la piel que involucionan luego de varios meses. La

eliminacién tranespidérmica puede seguir a un traumatismo severo de la piel.



Representa a una variante de colagenosis perforante reactiva con las
siguientes diferencias: 1) el colagenoma perforante verruciforme puede resultar
de una lesion grave. 2) La dermatosis ocurre como un episodio Unico y no
como una afeccion recurrente; y 3) no hay antecedentes familiares de
manifestaciones similares »#*1°,

La historia natural de la lesibn de colagenosis perforante reactiva ha sido
cuidadosamente estudiada por Mehregan et al. El primer cambio observable es
la alteracion basofilica de las fibras de colagena degeneradas en la dermis
papilar rodeadas por células inflamatorias. Hay entonces atrofia de la dermis
papilar suprayacente y el coldgeno es eliminado a través de la epidermis por
los espacios intercelulares. Una lesion madura muestra una depresion
epidérmica cupuliforme que es atréfica, ocupada por un tapdn adherente
consistente de queratina paraqueratoésica, detritus basofilicos, fibras colagenas
basofilicas alteradas vy neutréfilos que se eliminan en forma de columna
vertical. La epidermis circundante usualmente muestra hiperqueratosis y
acantosis leve, y puede haber leve infiltrado inflamatorio perivascular
mononuclear moderado en la dermis subyacente. Los foliculos pilosos no
parecen estar involucrados. Pueden presentarse multiples perforaciones
epidérmicas, las cuales muestran haces de colagena individuales en
orientacion perpendicular. No hay depésitos de mucopolisacéridos en las
lesiones involucradas. Cuando el proceso se resuelve, hay regeneracion
epidérmica, cerrando las areas de separacion, el tapdn queratédsico se aplana
y desaparece, dejando minima cicatriz 3.

La tincion de Tricromica de Masson o Van Gieson demuestra que se eliminan

las fibras colagenas basofilas y no ocurre lo mismo con las fibras elasticas. Los



estudios de inmunohistoquimica han demostrado reactividad positiva para los
anticuerpos contra colageno tipo IV *8°.

A través de la microscopia electronica se observa que las fibras colagenas que
se eliminan tienen periodicidad y configuracion casi normal, sin alteraciones
significativas. Un caso tipico de colagenosis perforante reactiva muestra una
ausencia de la lamina basal por debajo de la perforacion, las células basales
estan intactas, y los espacios intercelulares ensanchados estan llenos con
colagena; la costra central contiene colagena, neutréfilos y queratinocitos
necréticos .,

En lesiones de colagenoma perforante verruciforme, la histopatologia es
similar, pero hay mayor grado de hiperplasia epidérmica, con hiperqueratosis y
papilomatosis asociadas con un canal transepidérmico a través del cual son
eliminados haces colagenos baséfilos hacia la superficie cutanea. Las fibras
elasticas estan parcialmente necrosadas en el tapon central como se determina
con la tincién de resorcina-fucsina 2%,

Diagnostico y diagnostico diferencial. Clinicamente, la presentacion tipica
de las papulas umbilicadas sobre sitios expuestos seguidos de trauma,
especialmente en nifios y usualmente con una historia familiar, es fuertemente
indicativo de este trastorno. La picadura de artropodos deberia ser considerada
y de hecho puede permitir el desarrollo de colagenosis perforante reactiva en
pacientes predispuestos. El granuloma anular, especialmente la variedad
perforante, puede ser confuso, pero indudablemente el fenébmeno de Kéebner y
el ciclo caracteristico de las lesiones de colagenosis perforante reactiva
permiten la diferenciaciéon. La colagenosis perforante reactiva tiende a mejorar

durante los meses de verano mientras que el granuloma anular perforante



puede empeorar. EI molusco contagioso es algunas veces considerada y
puede ser excluido por estudio microscépico 3.

Histologicamente, la colagenosis perforante reactiva puede distinguirse de
otros trastornos perforantes, como el granuloma anular, la elastosis perforante
serpiginosa, la foliculitis perforante y la enfermedad de Kyrle. La ausencia de
un granuloma en empalizada subyacente a la perforacion y las tinciones
negativas para mucopolisacaridos argumentan en contra de granuloma anular.
La elastosis perforante serpiginosa muestra incremento en el nimero de fibras
elasticas gruesas en el canal perforante y entre la dermis papilar subyacente:
los foliculos estan a menudo involucrados. La foliculitis perforante por definicion
involucra los foliculos pilosos entre la perforacion infundibular; un pelo
incurvado puede ser encontrado en el sitio involucrado, las fibras elésticas
pueden estar presentes entre la perforacién, ausencia de inflamacién
importante o de granulomas de cuerpo extrafio. La enfermedad de Kyrle se
caracteriza por la ausencia de fibras dentro del tapén queratésico, la columna
central paraqueratdésica en una hiperqueratosis exofitica importante y la
severidad del cuadro clinico que puede mostrar una gran proliferacion
epidérmica y un mayor infiltrado inflamatorio %°**.

Clinicamente e histolégicamente, la diferencia con la adquirida, en los casos de
adultos de colagenosis perforante reactiva asociada con insuficiencia renal de
foliculitis perforante y enfermedad de Kyrle puede ser dificil sino imposible &%,
Tratamiento. En la colagenosis perforante reactiva se han utilizado con éxito
variable la corticoterapia sistémica y topica, la tretinoina y los queratoliticos. En

el curso del tratamiento pueden aparecer nuevas lesiones y el tratamiento se

basa fundamentalmente en prevenir el trauma local. Los antihistaminicos



suelen ser ineficaces. En casos anecddticos con la administracion de alopurinol
se ha comunicado la remisibn completa de las lesiones en dos semanas.
Algunos pacientes notan una mejoria durante los meses de verano. También
se han referido mejorias con PUVA, sin embargo no se redujo el curso de las
lesiones pero se indujo un estado de refractariedad, de modo tal que no
aparecieron nuevas lesiones durante mas de un afio »>*°.

En las formas adquiridas el tratamiento ira encaminado a mejorar la
enfermedad de base (insuficiencia renal o diabetes mellitus), instaurando
medidas para disminuir el prurito, rayos UVB, y controlar la glucemia en los
pacientes diabéticos. También se ha comprobado remision clinica de estos
procesos tras el trasplante renal y con los tratamientos empleados en la forma
clasica de colagenosis perforante reactiva *°.

En el caso del colagenoma perforante verruciforme el tratamiento no es
necesario porque esta dermatosis cura espontaneamente sin recidivas . La
clasificacion nosoldgica del colagenoma perforante verruciforme no esta bien

definida y, hasta que se esclarezca, se lo considerara relacionado con la

colagenosis perforante reactiva **.

1.4. ENFERMEDAD DE KYRLE (EK)

Generalidades. Se le conoce como hiperqueratosis folicular y parafolicular
penetrante de piel, hiperqueratosis penetrante. Es una dermatosis rara que se
caracteriza por el desarrollo de lesiones papulares, con tapones queratosicos

centrales, diseminadas, incluso de varios centimetros de didmetro y que



muestran el patrén histolégico de perforacién epidérmica 2.

En 1916 Kyrle describié una dermatosis diseminada en una mujer diabética
como hyperqueratosis follicular et perifollicular in cutem penetrans. A partir de
la descripcidon original se hicieron multiples comunicaciones de la enfermedad
de Kyrle que despertaron dudas y controversias por la falta de criterios para el
diagnéstico, al punto que se confundid con la dermatosis perforante adquirida y
con la foliculitis perforante »2*8,

Incidencia. El inicio de la enfermedad de Kyrle suele ser en jévenes o adultos
de edad media, con un promedio de edad al momento de la presentacion de 30
afnos. Son infrecuentes los casos en nifios y adolescentes. Es mas frecuente en
mujeres que en hombres, con una relacion de 2:1, sin embargo otros autores
mencionan una relacién de 6 a 1 ***°,

Etiopatogenia. La causa de la enfermedad de Kyrle se desconoce. Puesto que
existen comunicaciones en hermanos se presume su mecanismo genético con
herencia autosdmica recesiva. Es importante insistir en la concomitancia de la
enfermedad de Kyrle con insuficiencia renal cronica debida a neuropatia
diabética insulina-dependiente. Otras asociaciones comunicadas han sido la
insuficiencia hepatica y la insuficiencia cardiaca congestiva 4.

La queratinizacion mas rapida que la proliferacion epidérmica se ubica, a
veces, en el estrato basal que promueve la alteracion del tejido conectivo y su
eliminacién a través del epitelio. Algunos autores sugieren que el disparador es
el prurito con rascado y vasculopatia diabética, que se combina para producir
necrosis dérmica secundaria y posterior eliminacion transepidérmica. Si bien en

la enfermedad de Kyrle el colageno puede estar alterado, no hay aumento ni

degeneracion de las fibras elasticas. Los problemas metabdlicos de la diabetes



con insuficiencia renal crénica pueden desencadenar cambios en el tejido
conectivo dérmico, induciendo su eliminacién transepidérmica. Se sugiere que
los microdepdsitos de calcio son capaces de producir inflamacion y
degradacion del tejido conectivo. Los leucocitos necroticos liberan proteasas,
que al alterar el tejido conectivo dérmico y provocan la rotura de los
desmosomas, facilitan la expulsién del material >*.

Manifestaciones Clinicas. Su caracteristica principal es la erupcion de
papulas queratosicas, de forma conica, verrucoide o aplanada, superficiales,
bien definidas, frecuentemente escamosas y secas, generalizada, asintomatica
o con prurito leve. Pueden observarse lesiones aisladas, distribuidas
linealmente o coalesciendo en placas. A veces como pequefias péapulas
eritematosas con crecimiento de un tapdén central queratdsico rodeado por un
halo inflamatorio o como ndédulos hiperqueratésicos hiperpigmentados de
localizacion folicular, cubiertos por costras o escamas. Raramente aparecen
como lesiones lenticulares, ligeramente deprimidas, cubiertas por una gruesa
escamo-costra y centradas por un tapon cérneo, que al desprenderlo con una
cureta, deja al descubierto una depresion crateriforme, ligeramente sangrante.
Ocasionalmente suele presentarse bajo la forma de costras queratdsicas
psoriasiformes o bien como finos puntos del tamafio de la cabeza de un alfiler,
mas palpables que visibles o de diminutos cuernos cutaneos filiformes. El color
de las lesiones es variable, unas veces es de color rojizo o ligeramente
hiperpigmentadas o mas oscuras en relacion a la piel adyacente, o bien como
papulas color gris, violaceas, castafio-amarillentas o castafio-parduzcas.
Finalmente pueden aparecer como papulas eritemato-escamosas. El tamafio

de las lesiones es variable, de 1 a 10mm o de 5 a 15mm.La localizacién varia



segun los pacientes, las zonas mas afectadas son las superficies de extension
de extremidades inferiores y superiores, piernas, pies, manos, rodillas, codos,
region periumbilical, tobillos, tronco, cabeza, cuello, nalgas y la region genito-
anal. No afectan las palmas, las plantas y las mucosas. Es frecuente observar
lesiones en areas de traumatismos que pueden involucionar ciclicamente
dejando cicatrices. El nimero de lesiones oscila entre algunos elementos hasta
100 6 200 #*%°,

La formacion de placas verrugosas y fisuradas y la evolucién, con regresion de
algunos elementos que dejan cicatrices y leucomelanodermia, contrasta con la
aparicion de nuevas lesiones que le dan un aspecto polimorfo caracteristico.
Las cicatrices atréficas alternan con nuevas papulas que tornan crénico el
curso de esta dermatosis. Se ha descrito el fendbmeno de Koéebner, que
explicaria la distribucion lineal de ciertas lesiones *%’.

Alyahya y su grupo, describieron el caso de un paciente excepcional, con
clinica e histopatologia de enfermedad de Kyrle que comenzé a los cinco afos
y a los 52 afos de edad se agrego a la afectacion cutanea, el compromiso oral,
conjuntival y corneal **.

Histopatologia. Los hallazgos histologicos de una lesién establecida consisten
en un tapén queratésico, conoideo, lamelar, retorcido que se localiza en una
depresion epidérmica que puede o no involucrar al foliculo piloso; cuando esto
no sucede, el proceso se describe como “parafolicular”. El tapén queratdsico
muestra paraqueratosis y contiene detritus celulares basofilicos. Las fibras
elasticas estan ausentes. El material se extiende hacia abajo alcanzando la
epidermis en el punto mas profundo de la invaginacion. El tapon queratdsico

penetra en la dermis a través de un area de pérdida de la continuidad



epidérmica. No siempre se alcanza la perforacion del tapon queratésico. En
estos casos no se encuentran restos basofilos en el tapon y pueden
encontrarse células disqueratosicas (cortes seriados). La invaginacion
epidérmica posee una capa granular bien desarrollada, excepto en el o los
puntos en los cuales contacta con la columna paraqueratosica del tapén. En los
sitios que carecen de estrato granular, puede haber células disqueratésicas
vacuoladas que se extienden a la capa basal (lesiones recientes) dentro de la
invaginacion. Mas tarde, el foco se localiza donde no existen células
epidérmicas, y el tapon ingresa en la dermis a través de la disrupcion. Hay
proliferacion de los bordes epidérmicos, la cual se muestra acantdsica, y rodea
al foco granulomatoso en la dermis el cual es movido en direccion hacia arriba
por la proliferacién continua de los queratinocitos y forma los restos basofilos
del tap6n queratésico >4#2,

En la dermis se produce una reaccién granulomatosa tipo cuerpo extrafio, con
neutrofilos, linfocitos, histiocitos y células gigantes multinucleadas de tipo
Langhans o de cuerpo extrafio y células cornificadas aisladas. No hay
aumento de fibras elasticas, podrian estar aumentadas bajo la invaginacion
epidérmica como resultado de la compresion.  El foliculo piloso puede estar
comprometido, en especial en pacientes con insuficiencia renal cronica, donde
existe superposicién histologica de esta enfermedad con la foliculitis perforante
4,8,9.

Diagndstico diferencial. En términos generales, la profundidad y penetracion
de los tapones cdérneos en la enfermedad de Kyrle, son elementos que
sumados a la distribucion de las lesiones, la edad de comienzo y las

enfermedades con frecuencia concomitantes, contribuyen a diferenciarla de



otros queratésicos, como: queratosis pilar, hipovitaminosis A, pitiriasis rubra
pilaris, enfermedad de Darier y psoriasis. La distincion entre la enfermedad de
Kyrle y las otras enfermedades perforantes es clinico-patolégica. La elastosis
perforante serpiginosa tiene predileccion por la nuca con lesiones arciformes
que elimina las fibras elasticas degeneradas. Las lesiones de la colagenosis
perforante reactiva son poco numerosas, desencadenadas por traumatismos, y
remiten de manera espontanea luego de varias semanas sin cicatrizacion
importante . La foliculitis perforante es dificil de diferenciar de la enfermedad
de Kyrle debido a que tiene un comienzo clinico similar; sin embargo, las
lesiones son mas discretas, exclusivamente foliculares y con diferencias
histologicas *.

Las lesiones individuales aisladas de la enfermedad de Kyrle se han
diagnosticado errbneamente como carcinoma de células escamosas.

Los queratoacantomas eruptivos, el prurigo nodular, el liquen plano hipertréfico
y las verrugas vulgares también constituyen diagnosticos a descartar. En todas
estas afecciones las manifestaciones clinicas orientan al diagnéstico; sin
embargo, la confirmacién es el resultado de la correlacién clinico-patolégica
1,2,4.

Tratamiento. No hay un tratamiento especifico para la enfermedad de Kyrle.
Kyrle tratd a su propio paciente mediante curetaje de las hiperqueratosis
previamente a la irradiacion ultravioleta (UV). Luego de un periodo de remision,
las lesiones recidivaron.

Se dispone desde unglentos queratoliticos, nieve carbdnica, destruccion con
galvano, electrocauterio o curetaje hasta criocirugia, laser de CO2, retinoides

tépicos y por via oral, PUVA y re-PUVA, corticoesteroides tépicos potentes



oclusivos e intralesionales y dosis altas de vitamina A oral. Algunas de estas
opciones producen mejoria, otras remisiones temporales, parciales y recidivas
frecuentes después de interrumpir el tratamiento. La enfermedad de Kyrle es

una dermatosis de tratamiento dificil y gran tendencia a las recurrencias **.

1.5. FOLICULITIS PERFORANTE (FP)

Generalidades. La foliculitis perforante es una dermatosis poco comun,
papulo-queratosica, folicular, asintomatica, que afecta principalmente las
extremidades de gente joven. La primera descripcion la realizaron Mehregan y
Coskey en 1968, en 25 pacientes con foliculitis perforante. Esta dermatosis
forma parte de las enfermedades perforantes primarias y se superpone, en su
aspecto clinico-patologico, con la enfermedad de Kyrle. Algunos autores
consideran a la enfermedad de Kyrle como una variante méas grave de foliculitis
perforante -24,

Incidencia. La incidencia exacta se desconoce. Es una alteracién poco
frecuente y afecta a individuos de uno y otro sexo, particularmente entre los 20
y 40 afos de edad. Algunos autores mencionan que tiene predominio por el
sexo femenino 2:1 *.

Etiopatogenia. La etiopatogenia de la foliculitis perforante permanece sin
determinarse. Sin embargo, con relativa frecuencia se observan en cortes
seriados pelos espiralados o encurvados rodeados por células gigantes
multinucleadas de tipo cuerpo extrafio que, tal vez tenga relacion con la
patogenia de esta enfermedad. Se ha considerado que el suceso patolégico
inicial seria una perforacion de la pared folicular atribuyéndose estas

perforaciones a diferentes agentes exégenos (contactantes, quimicos) 2.



Manifestaciones Clinicas. Se caracteriza por el desarrollo de papulas
foliculares que miden entre 2 y 8mm de diametro, eritematosas, con un tapén
queratosico central adherente, que al removerlo puede provocar sangrado.
Aparecen con mas frecuencia en las areas pilosas de las extremidades,
brazos, antebrazos, muslos, gliteos y tronco. Son asintomaticas o, a veces,
causan leve prurito. No es comun el fenbmeno de Kdebner. La evolucion es
con brotes y remisiones durante meses o afos, dejando habitualmente maculas
hipopigmentadas o cicatrices residuales. La foliculitis perforante esta asociada
con insuficiencia renal en algunos pacientes, con psoriasis, acantosis nigricans
juvenil, hipertension, cardiopatia aterosclerética, infeccibn por VIH y mas
raramente con colangitis esclerosante primaria .

Histopatologia. Los hallazgos histopatoldgicos de la foliculitis perforante
muestran un foliculo piloso dilatado ocupado por un tapon queratésico orto y
paraquetosico, entremezclado con detritos celulares basdfilos, fibras colagenas
degeneradas, fibras elasticas y neutréfilos. Un pelo incurvado es algunas veces
encontrado en el interior de tapon. La pared del foliculo piloso se perfora en
uno o varios sectores en la zona infundibular, a cierta distancia del nivel de las
glandulas, que origina una reaccién inflamatoria dérmica que incluye también,
fibras colagenas y elasticas degeneradas que pierden su afinidad tintorial y se
tornan eosinofilicas brillantes. Este foco es rodeado por epitelio folicular
proliferante y se mueve hacia la cavidad folicular y por dltimo se elimina a
través del poro. No hay aumento del nimero de fibras elasticas sin embargo en
las coloraciones especiales se comprueba incremento de éstas™®°. A veces se

ha descrito una hiperplasia pseudoepiteliomatosa de la epidermis adyacente

1,2,4,20



Diagnostico diferencial. La foliculitis perforante debe diferenciarse de otras
formas de foliculitis bacterianas, asépticas, candidiasicas y farmacodérmicas.
La ausencia de tapones queratésicos, la distribucion de las lesiones, el
antecedente medicamentoso, la respuesta terapéutica y la biopsia suelen
aclarar el diagnostico. El acné pustuloso se manifiesta con comedones, otras
lesiones de acné y diferente distribucion. La queratosis folicular no es
inflamatoria reacciona favorablemente a los tratamientos locales.  El liquen
plano pilar puede acompafiarse de alopecia, alteraciones ungueales y
mucosas. Las otras dermatosis perforantes se excluyen con base en la clinica 'y
la histologia. La superposicion entre la enfermedad de Kyrle, la dermatosis
perforante adquirida y la foliculitis perforante pueden complicar el diagndstico
2,8,9,21.

Histol6gicamente la foliculitis perforante es diferenciada de la enfermedad de
Kyrle por el involucro uniforme folicular asociado con la perforacion epitelial
infundibular (comparado con la perforacion de la base de la lesién en la
enfermedad de Kyrle) y la presencia de pelos tortuosos. Aunque las fibras
elasticas pueden ser encontradas dentro del foliculo dilatado, no muestran
apariencia anormal ni incremento en la cantidad como lo visto en la elastosis
perforante serpiginosa. La colagenosis perforante reactiva en su forma clasica
no involucra los foliculos pilosos, mostrando alteracion basofilica de las fibras
de colagena como un hallazgo temprano y no de fibras elasticas en la
perforacion. La queratosis pilar estd asociada con tapones queratosicos que
tienden a ser foliculo-céntricos pero la perforacién y la inflamacién no son
hallazgos. El acné y la foliculitis bacteriana y fingica muestra una pronunciada

inflamacion acompafiada de ruptura folicular en vez de un canal perforante



infundibular estrecho .

Tratamiento. Se han intentado diversos tratamientos locales, como los
queratoliticos y la tretinoina. También se ha utilizado la isotretinoina por via
oral y el PUVA. Los resultados son variables e indican que aun no existe un

tratamiento especifico para esta enfermedad *.

1.6. DERMATOSIS PERFORANTE ADQUIRIDA (DPA)

Generalidades. Se le conoce también como dermatosis perforante de la
enfermedad renal, enfermedad perforante adquirida, hiperqueratosis folicular
urémica. La DPA que se observa en el estado terminal de la enfermedad
renal, comparte caracteristicas clinico-patolégicas con tres dermatosis
perforantes primarias, enfermedad de Kyrle, foliculitis perforante, y colagenosis
perforante reactiva. Pocas veces puede manifestar elementos de elastosis
perforante serpiginosa 2.

Los trastornos perforantes que acompafian a la enfermedad cronica se han
denominado de diversas maneras: enfermedad de Kyrle, enfermedad de Kyrle-
like, folicultitis perforante, enfermedad perforante adquirida de la hemodiélisis,
foliculitis urémica hiperqueratésica y dermatosis perforantes adquiridas *%*.

Al inicio del decenio del 1980 aparecieron las primeras comunicaciones de
enfermedades perforantes concomitantes con insuficiencia renal cronica en
estadio terminal. La mayoria de los pacientes estaban en hemodialisis y eran
diabéticos, mientras que otros padecian neuropatias de distinto origen, incluso
sin hemodializarse. Diversos autores reportaron los casos de pacientes con
nefropatia terminal y enfermedades perforantes cutaneas, con caracteristicas

de enfermedad de Kyrle, folicultitis perforante y colagenosis perforante reactiva



1,7,23

Patterson, en su revision de 35 pacientes con alteraciones perforantes
concomitantes con enfermedad renal terminal, observo una singular relacion de
similitud entre ellas. Con esos elementos propuso a estas alteraciones
perforantes de la piel “enfermedad perforante adquirida”, diferente de la
elastosis perforante serpiginosa, la colagenosis perforante reactiva, la
enfermedad de Kyrle y la foliculitis perforante 2.

El primer trabajo con la nueva denominacion fue de Rapini y su grupo en 1989.
Estos investigadores sugirieron que en pacientes con nefropatia terminal o
diabetes mellitus, la enfermedad perforante puede tener distintos tipos de
lesiones y variar los hallazgos histologicos (eliminacién transepidérmica
combinada de fibras colagenas y elasticas). Este espectro clinico-patolégico de
lesiones corresponden a un uUnico proceso que denominaron dermatosis
perforantes adquiridas. Los autores insistieron en no clasificar a estos
pacientes en alguna de las cuatro enfermedades perforantes primarias
clasicas. En 1999 Wong y sus colaboradores, describieron el caso de un
paciente con dermatosis perforantes y hallazgos histolégicos cercanos a la
elastosis perforante serpiginosa 2.

Etiopatogenia. La asociacion de Dermatosis perforante adquirida con
insuficiencia renal cronica, hemodialisis (o dialisis peritoneal) o diabetes puede
considerarse causal, dado que 5 a 10% de estos pacientes desarrollan
dermatosis perforante adquirida luego de un periodo variable de tratamiento. La
dermatosis perforante adquirida no se debe a la hemodialisis, dado que ocurre
también en pacientes con insuficiencia renal cronica o diabetes que no son

hemodializados, 0 se asocia a otras enfermedades cronicas como hepatitis



cronica activa, insuficiencia hepatica, neoplasias malignas internas,

hipotiroidismo, y otras %*.

Se ha involucrado a varios factores en la patogenia de la dermatosis perforante

adquirida "

1)

2)

3)

4)

5)

El prurito leve a grave determina traumatismo de la piel debido a
rascado o roce.

Los microdepdsitos dérmicos de &acido urico o hidroxiapatita en
pacientes con insuficiencia renal cronica podrian ocasionar una reaccion
inflamatoria, degradacion del tejido conectivo y liberacion de
mediadores, con la consiguiente hiperplasia epidérmica, activacion y
penetracion de células mononucleares, disolucion focal de la membrana
basal, ensanchamiento de los espacios intercelulares y eliminacion
transepidérmica de los depdsitos nocivos de la dermis.

La exocitosis de células inflamatorias, las alteraciones de las fibras
elasticas y la pérdida de continuidad, probablemente secundarias, de la
membrana basal podria preceder al secuestro y eliminacion de detritus
celulares y fibras elasticas degeneradas a través de conductos
transepidérmicos.

La acumulacién y desintegracion de células polimorfonucleares con
liberaciébn consecuente de DNA y enzimas podrian alterar las fibras
coldgenas y abrir una via transepidérmica al debilitar la cohesion entre

los queratinocitos.

En pacientes diabéticos, la glucosilacion alterada en la epidermis y en la

zona basal, los defectos, y el engrosamiento de la lamina basal, la



microangiopatia diabética y el depdsito de material amorfo podrian
desempeniar un papel causal.

6) La eliminacion transepidérmica de componentes dérmicos alterados
podria no ser la consecuencia del proceso patolégico sino mas bien de
la perforacion.

Manifestaciones Clinicas. Los hallazgos clinicos de la dermatosis perforante
son variables y puede observarse superposicion con las otras cuatro
enfermedades perforantes primarias. Estadisticas originadas en Estados
Unidos y Gran Bretafa indican que la incidencia de la dermatosis perforantes
en la poblacién de pacientes hemodializados varia entre 4.5 y 11% con
predominio en la etnia negra %",

La lesion elemental es una papula queratésica umbilicada, con un tapon
queratdsico central acompafiado de prurito intenso y lesiones por rascado,
donde puede observarse el fenbmeno de Kdebner. Es frecuente la agrupacion
de las lesiones en placas y la distribucion en el tronco y la superficie de
extension de las extremidades. También pueden localizarse en: tronco, cuello,
la cara y raras veces la piel cabelluda. Las lesiones son del color de la piel,
rosadas o hiperpigmentadas y cursan con intenso prurito. La distribucion puede
ser folicular o perifolicular. En esta dermatosis cronica es de esperarse la
resolucion espontanea en meses, sin cicatrices de importancia y con la
aparicion de nuevas lesiones *.

Histopatologia. Se observa un crater central de didmetro variable, con base en
la dermis superficial, ocupado por queratina orto y paraqueratésica, detritos
celulares baséfilos y numerosos neutrofilos, con infiltracion de la pared del

crater por los mismos.



Las fibras colagenas penetran en el crater, que puede tener o no revestimiento
epitelial. La perforacion se observa en el infundibulo o en la base de la
invaginacion folicular.  En la base del crater se aprecia angiogénesis reactiva
y en la dermis superficial adyacente infiltrados perivasculares de
mononucleares y acumulaciones de neutrofilos. A ambos lados, la epidermis es
hiperplasica, con hiperqueratosis e hipergranulosis, como expresion de rascado
crénico 12,

Diagnostico diferencial. El diagnostico diferencial debe establecerse con las
otras dermatitis perforantes primarias. Es relevante la asociacion constante con
la enfermedad renal terminal con o sin hemodialisis, diabetes mellitus con o sin
nefropatia, enfermedad hepatica y tumores malignos .

En la realizacion del diagndstico de dermatosis perforante colaboran el intenso
prurito y una clinica e histologia que puede poner de manifiesto las
caracteristicas de la enfermedad de Kyrle, foliculitis perforante, colagenosis
perforante reactiva y elastosis perforante serpiginosa. Otras dermatosis que
pueden crear confusion incluyen al prarigo nodular y al liquen plano hipertréfico
1,2.

Tratamiento. Se carece de estudios al azar y controlados para evaluar las
diferentes modalidades terapéuticas que suelen ser dificiles y desafortunadas.
Se han utilizado los corticoesteroides topicos potentes bajo oclusion o
intralesionales, con utilidad en algunos pacientes. No evitan la aparicion de
nuevas lesiones. Ademas, también pueden ser de utilidad los medicamentos
topicos queratoliticos y la tretinoina tépica, como el 5-fluorouracilo. Por via oral,
la vitamina A y la isotretinoina han demostrado efectividad en algunos casos.

La radiaciéon UVB y PUVA también pueden ser Utiles. La criocirugia elimina las



lesiones aisladas. Es importante el control del prurito y se han comunicado
casos de pacientes con regresion espontanea o luego del trasplante renal. La
rifampicina y el alopurinol han demostrado la resolucion de las lesiones
cutaneas en algunos pacientes 2°.

El fenobmeno de eliminacién transepidérmica puede aparecer como hallazgo
histolégico en una variedad de dermatosis que no son primariamente
perforantes, entre ellas, los granulomas que eliminan calcio, silice, berilio,
cuerpos extrafios, agentes infecciosos (cromomicosis, blastomicosis)
condrodermatitis nodular del hélix, pseudoxantoma elastico perforante,
osteoma cutis, granuloma anular, necrobiosis lipoidica, n6dulo reumatoideo y
sarcoidosis %%,

Por ultimo, es importante sefialar que ante un paciente con dermatosis
perforante primaria  debe considerarse: si es adquirida o hereditaria,
concomitante con enfermedad sistémica, sitio de la perforacién (epidérmica,
folicular, parafolicular) y tipo de material eliminado (fibras colagenas, elasticas,
detritus celulares, queratina, células inflamatorias). Mediante esta metodologia
es posible establecer el diagnéstico correcto en este grupo de enfermedades

cutaneas 1%*7"8,



Il. DESARROLLO DEL ESTUDIO
2.1. Planteamiento del problema.

1. ¢Cudl es la frecuencia de presentacion y cudl la correlacion clinico-
patolégica dentro de las enfermedades perforantes en el servicio de
Dermatopatologia del Hospital General de México?

2. ¢Cuales son los hallazgos de la epidermis y dermis mas comunes en las

distintas variedades de enfermedades perforantes?

2.2. Justificacion.

Las dermatosis perforantes son entidades poco comunes en la practica de la
Dermatologia, por su curso clinico benigno y baja incidencia, no han sido
motivo de largos estudios clinico-patoldgicos, ni de investigaciéon profunda
histopatoldgica.

Un estudio que favorezca una correlacién clinica, una clasificacién
histopatolégica y de incidencia favorece la consolidacion del conocimiento de
estas entidades.

El Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de México, constituye un
pilar basico e ineludible en la perfecta comprension de las entidades cutaneas.
Es asi que siendo un servicio con gran experiencia que sobresale en
Latinoamérica, el perfecto marco para la realizacion de la investigacién de las
enfermedades perforantes, que favorezcan la delimitacion y guia para la mejor
atencioén al paciente con un punto de vista integral.

So6lo con la comprension adecuada del fendmeno y sus repercusiones se
puede disefiar programas adecuados de intervencion terapéutica.

2.3. Objetivos.



2.3.1. General.
1. Determinar cual es la prevalencia de las dermatosis perforantes en el

Servicio de Dermatopatologia del Hospital General de México.

2.3.2. Especificos.

2. Establecer cual es el orden de frecuencia de las enfermedades
perforantes y cuales son los cambios epidérmicos y dérmicos principales
en estas entidades.

3. Realizar una correlacion clinica de la presentacion de enfermedades

perforantes en base a topografia, morfologia y aspecto histopatolégico.

2.4. Metodologia
2.4.1. Tipo y Disefio del Estudio.

Se realiz6 un estudio observacional, retrospectivo y descriptivo.

2.4.2. Poblacion y Tamafio de la Muestra.

Se realiz6 una revision de los archivos y laminillas del Servicio de
Dermatopatologia del Hospital General de México. Dichos archivos y laminillas
histoldgicas pertenecieron a las muestras recibidas provenientes del servicio de
Dermatologia del Hospital General de México dentro del periodo de Enero de
1975 a Diciembre de 2005.

Fueron incluidos todos los casos correspondientes a enfermedades perforantes

primarias.

2.4.3. Criterios de Seleccion.



2.4.3.1. Criterios de Inclusion.

-Datos histopatoldgicos, laminillas y en su caso expedientes clinicos y/o
fotografias clinicas de pacientes con diagndéstico histopatologico y clinico de
enfermedades perforantes.

-Sin distincion de género (hombres o mujeres).

-Haber sido estudiados y recibido sus muestras provenientes del servicio de
Dermatologia del Hospital General de México, dentro del periodo de Enero de
1975 a Diciembre de 2005 en el Servicio de Dermatopatologia del mismo

hospital.

2.4.3.2. Criterios de Exclusion.

-Datos, reportes histopatolégicos y laminillas correspondientes a pacientes, que
aunque se sospeche por clinica el diagnéstico de enfermedad perforante no
haya podido ser corroborado por estudio de histopatologia o donde el
diagndstico definitivo no sea claro.

-Casos sin reporte histopatolégico comprobatorio de enfermedad perforante

2.4.4. Definicion de variables
2.4.4.1. Variables Demogréficas.

Edad (cuantitativa discontinua, se mide en afios cumplidos al momento
del estudio)

Sexo (cualitativa nominal, se mide en género masculino o femenino).
2.4.4.2. Variables Clinicas.

Topografia de las lesiones (cualitativa nominal)

Morfologia de las lesiones (cualitativa nominal)



Enfermedades asociadas (cualitativa nominal)
2.4.4.3. Variables Histoldgicas.

Hallazgos histologicos (cualitativas nominales)

2.4.5. Procedimiento

Se realiz6 busqueda en los archivos del Servicio de Dermatopatologia del
Hospital General de México, de los casos que clinica y/o histopatologicamente
correspondieran a enfermedad perforante. La busqueda se realiz6 de manera
retrospectiva en un periodo de 30 afios (Enero de 1975 a Diciembre del 2005).
-Se recabaron datos clinicos respecto a edad, sexo, condiciones relacionadas,
patologias subyacentes, morfologia, topografia, asi como diagnosticos finales,
y hallazgos especificos en epidermis y dermis.

-Los casos fueron evaluados con las respectivas laminillas para obtener datos
extra y mejor conformacion del estudio de investigacion.

-Se realiz6 la clasificacion de los casos, su correlacion clinico-patolégica y la
ponderacion de la frecuencia en los hallazgos en epidermis y dermis reportados
en cada caso.

-La seleccion de los reportes, la recopilacion de datos, el andlisis estadistico y
la presentacion de resultados se realiz6 durante los meses de junio a

septiembre del 2006.

2.5. Andlisis estadistico
Se realiz6 estadistica descriptiva para determinar medidas de tendencia central

y de dispersion, asi como tablas de frecuencia para las variables estudiadas.



Se determind prevalencia de las enfermedades perforantes en el Servicio de
Dermatopatologia del Hospital General de México. Se realizé un coeficiente
Kappa interpretado a través de criterios de Fleiss para determinar la

concordancia entre el observador clinico y el histoldgico.

2.6. Consideraciones éticas

Dado el disefio retrospectivo del estudio, en ningln momento se realizaron
intervenciones terapéuticas en los pacientes involucrados que pusieran en
peligro su integridad o dafiaran sus personas en fisica 0 moral. Asimismo se
mantendra la confidencialidad en la informacién del paciente.

Siendo la presente una investigacion que implica la evaluacién de condiciones
dermatolégicas en seres humanos, se ha procurado que todos los
procedimientos de evaluacion de las condiciones cutaneas se apegaran a las
normas éticas que corresponden tanto a la Declaracion de Helsinki de 1975

con modificaciones del 1993 y a la Ley General de Salud en México.

2.7. Recursos disponibles.

2.7.1. Recursos humanos

Los investigadores para la recoleccion de los datos de los archivos y laminillas
correspondientes.

2.7.2. Recursos materiales

Archivos de reportes de estudio histopatolégico y laminillas correspondientes a
los casos seleccionados del departamento de Dermatopatologia del Hospital
General de México, SS.

Microscopio axiophot 2, de marca Zeiss con camara fotografica digital Canon



power shot G5, 5.0 megapixeles.



2.8. Resultados

2.8.1. Caracteristicas generales de los casos

Se encontraron un total de 31 reportes histopatologicos compatibles con alguna
de las dermatosis perforantes de enero del afio 1975 a diciembre del 2005; de
los cuales se eliminaron 9 por no contar con los datos necesarios para
sustentar el diagnéstico de dermatosis perforante. El total de reportes
histopatoldgicos incluidos en el estudio fue de 22. La prevalencia de las
dermatosis perforantes en el Servicio de Dermatopatologia del Hospital

General de México es de 0.0004.

Edad.- La edad promedio del grupo fue de 35 afios (DE 8.3) con un maximo de
75 afios y un minimo de 12 afios. La frecuencia de casos por grupo de edad
fue mayor en la tercera y cuarta década y menor en la séptima y octava

décadas.

La distribucién de casos por década de la vida, se describe en la tabla 3 y se

esquematiza en la figura 1.



Tabla 3. Distribucidon de casos por década de vida

Edad Numero Porcentaje
0-9 0 0

10-19 6 27

20-29 4 18

30-39 6 27

40-49 2 9

50-59 1 5

60-69 2 9

70-79 1 5

>80 0 0

Figura 1. Distribucion de casos por década de vida
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Sexo.- De los reportes histopatoldégicos de los pacientes con dermatosis
perforantes, 8 (34%) fueron del sexo masculino y el 66% (14 pacientes) fueron
del sexo femenino. La proporcién hombre: mujer fue de 1:1.87.

La distribucion por género se esquematiza en la figura 2.

Figura 2. Distribucién de los casos por sexo



O Masculino B Femenino

En la tabla 4 se resumen los datos demogréficos de los pacientes en relacion al

diagndstico de dermatosis perforante encontrado.

Tabla 4. Datos demograficos entre los diferentes tipos de dermatosis

perforantes.

Variables Kyrle FP EPS CPR

CPV*




NUmero de pacientes 7 11 2 1(1%
Edad (media afios) 41.4 27.9 23.5 52
Sexo
Femenino 5 6 2 1
Masculino 2 5 0 1*
Relacion H: M 1:1.2 1:25 |- 1:1

Enfermedad Kyrle.- Kyrle

FP.- Foliculitis Perforante

EPS.- Elastosis Perforante Serpiginosa

CPR y CPV*.- Colagenosis Perforante Reactiva y *Colagenoma Perforante Verruciforme.

La distribucién por diagndsticos se esquematiza en la figura 3.

Figura 3. Distribucion por tipo de dermatosis perforante.
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Numero de casos por afo.- El promedio de casos nuevos de dermatosis

perforantes por afo, fue de 1.03 casos. (Figura 4)

Figura 4. Distribucion de casos por afio.
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— Casos

Tiempo de evolucion.- El tiempo promedio entre la presentacion de la

dermatosis y el diagnostico fue de 2.3 afios, con un rango de 1 mes a 20 afos.

Tipos de dermatosis perforantes.- La frecuencia por tipos encontrados en el
estudio favorecen en primer lugar a la foliculitis perforante (n = 11, 50%) y en
segundo lugar a la enfermedad de Kyrle (n = 7, 32%) y finalmente a la elastosis
perforante serpiginosa y colagenosis perforante reactiva. No se registraron

otros casos de dermatosis perforantes.




En la tabla 5 se registran los casos de dermatosis perforantes encontrados en

el estudio.

Tabla 5. Distribucidén de casos por tipo de dermatosis perforante.

Tipo Numero Porcentaje
Foliculitis perforante 11 50
Enfermedad de Kyrle 7 32
Elastosis Perforante | 2 9
Serpiginosa

Colagenosis  Perforante | 2 9

Reactiva

Topografia.-. La topografia en el caso de la elastosis perforante serpiginosa
fue la extremidad superior. En la colagenosis perforante, en la enfermedad de
Kyrle, y foliculitis perforante las localizaciones mas frecuentes fueron
extremidades superiores, tronco y extremidades inferiores (Fig. 12, 23, 26
respectivamente). El sitio mas frecuente de aparicion de las dermatosis

perforantes fue en extremidades superiores.

2.8.2. Hallazgos histopatologicos. Los hallazgos histolégicos mas
importantes en la elastosis perforante serpiginosa encontrados a nivel
epidérmico fueron: Disqueratosis, espongiosis, exocitosis, canal perforante

transepidérmico, conteniendo una masa basofilica (células epiteliales




degeneradas, nucleos picnéticos de células inflamatorias, fibras elasticas
degeneradas) 2(100%), con hiperplasia y necrosis epidérmica 1(50%), a nivel
dérmico: Incremento de fibras elasticas y colagena degeneradas 2(100%),
reaccion a cuerpo extrafo y elastofagocitosis 1(50%). Figs. (5,6,7,8,9,10,11)

En la colagenosis perforante los hallazgos histolégicos a nivel epidérmico
fueron: Hiperqueratosis 2(100%), paraqueratosis, disqueratosis, espongiosis,
exocitosis 1(50%), una depresion epidérmica cupuliforme ocupada por un tapon
adherente (queratina paraqueratésica, detritus basofilicos, fibras de colagena
degeneradas y neutrdéfilos) y canales perforantes epidérmicos con eliminacion
de fibras de colagena hacia la superficie cutdnea 2(100%). Y a nivel dérmico
fibras de coldgena degeneradas y elasticas fragmentadas 2(100%) y 1(50%)

respectivamente. Figs. (13,14,15,16,17,18,19,20,21,22)

En el caso de enfermedad de Kyrle, los hallazgos histolégicos encontrados
fueron: a nivel epidérmico: Disqueratosis 2(28%), espongiosis 2(28%),
exocitosis 3(42%), foliculo piloso dilatado 7(100%), necrosis de paredes
foliculares 2(28%), la formacion de un tapdn queratdsico con paraqueratosis y
detritus celulares sobre una invaginacion o depresién epidérmica 7(100%), a
nivel dérmico la presencia de una reaccién granulomatosa tipo cuerpo extrafio
con fibras elasticas aumentadas bajo la invaginacion epidérmica con fibras de
colagena degeneradas las cuales se vieron en 2 casos que correspondio al
(28%). Figs. (24,25)

Y por ultimo los hallazgos principales histoldgicos encontrados en la foliculitis
perforante fueron a nivel epidérmico: Hiperqueratosis 7(63%), disqueratosis

7(63%), espongiosis 8(72%), exocitosis 5(54%), foliculo piloso dilatado



11(100%) con destruccion de las paredes foliculares 7(63%) degeneracion

folicular 3(27%), necrosis de paredes foliculares 10(90%), ocupado por tapdén

queratdsico con paraqueratosis, detritus celulares, neutrofilos 11(100%), fibras

de colageno y elasticas degeneradas dentro de éste 6(54%), fragmentos de

pelo dentro del foliculo y perforacion del epitelio folicular 9(82%), pelo

incurvado dentro del foliculo 3(27%), y a nivel dérmico presencia de fibras

elasticas y colagenas degeneradas 5(45%) y 8(72%) respectivamente e

infiltrado inflamatorio  mixto

(27,28,29,30,31)

Los principales hallazgos histopatol6gicos se resumen en la tabla 6.

Tabla 6. Hallazgos histologicos de las dermatosis perforantes

(linfocitos, histiocitos, neutrofilos).  Figs.

Dermatosis perforante Hallazgo Numero (%)

ELASTOSIS PERFORANTE | EPIDERMIS

SERPIGINOSA
Disqueratosis 2(100%)
Espongiosis 2(100%)
Exocitosis 2(100%)
Canal perforante 2(100%)

transepidérmico, conteniendo

masa basofilica (células




epiteliales degeneradas, nucleos
picnoéticos de células

inflamatorias, fibras elasticas

degeneradas

Hiperplasia epidérmica 1(50%)

Necrosis epidérmica 1(50%)

DERMIS

Incremento de fibras elasticas | 2(100%)

degeneradas

Colagena degenerada 2(100%)

Reaccion a cuerpo extrafo 1(50%)

Elastofagocitosis 1(50%)
COLAGENOSIS PERFORANTE | EPIDERMIS

Hiperqueratosis 2(100%)

Paraqueratosis 1(50%)

Disqueratosis 1(50%)

Espongiosis 1(50%)

Exocitosis 1(50%)

Depresidn epidérmica 2(100%)

cupuliforme ocupada por un
tapén adherente (queratina
paraqueratésica, detritus
basofilicos, fibras de colagena

degeneradas y neutrofilos)




Canales perforantes epidérmicos | 2(100%)

con eliminacion de fibras de

colagena hacia la hacia superficie

cutanea

DERMIS

Fibras de colagena degeneradas | 2(100%)

Fibras elasticas fragmentadas 1(50%)
ENFERMEDAD DE KYRLE EPIDERMIS

Disqueratosis 2(28%)

Espongiosis 2(28%)

Exocitosis 3(42%)

Foliculo piloso dilatado 7(100%)

Necrosis de paredes foliculares 2(28%)

Tapon gueratosico con | 7(100%)

paraqueratosis y detritus

celulares

Invaginacién y depresion | 7(100%)

epidérmica

DERMIS

Reaccion granulomatosa  tipo | 2(28%)

cuerpo extrano

Fibras elasticas aumentadas bajo | 2(28%)

invaginacion epidérmica

Fibras de colagena degeneradas | 2(28%)




FOLICULITIS PERFORANTE EPIDERMIS
Hiperqueratosis 7(63%)
Disqueratosis 7(63%)
Espongiosis 8(72%)
Exocitosis 5(45%)
Foliculo piloso dilatado 11(100%)
Destruccion de las paredes | 7(63%)
foliculares
Degeneracion folicular 3(27%)
Necrosis de paredes foliculares 10(90%)
Ocupado por tapon queratdsico | 11(100%)
con  paraqueratosis, detritus
celulares, neutrofilos
Fibras de colageno y elasticas | 6(54%)
degeneradas dentro del tapén
Fragmentos de pelo dentro del | 9(82%)
foliculo
Pelo incurvado 3(27%)
Perforacién del foliculo piloso 9(82%)
DERMIS
Fibras elasticas degeneradas 5(45%)
Fibras de colagena degeneradas | 8(72%)

Infiltrado inflamatorio mixto

8(72%)




(linfocitos, histiocitos, neutrofilos)

Enfermedades asociadas.- Se encontré que la enfermedad asociada mas

frecuente a las dermatosis perforantes es la diabetes mellitus, otras que se

presentaron con menor frecuencia fueron: hipertensién arterial, insuficiencia

renal crénica, artritis reumatoide, cancer de mama , infeccion por VIH/SIDA y

leucemia. (Tabla 7).

Tabla 7. Enfermedades asociadas a dermatosis perforantes

Dermatosis perforante Asociacion Numero
Colagenosis perforante reactiva | Diabetes mellitus 1
Elastosis perforante Leucemia 1
Serpinginosa

Foliculitis perforante Diabetes mellitus 1
Foliculitis perforante Hipertension arterial 1
Foliculitis perforante Artritis reumatoide 1
Foliculitis perforante Cancer de mama 1
Foliculitis perforante Infeccion por VIH/SIDA 1
Foliculitis perforante Insuficiencia renal cronica 1

Concordancia entre el aspecto clinico e histolégico.- Encontramos que en

total, solo en cinco casos de los 22 registrados, el diagndstico clinico concordo

con el histolégico, uno correspondia a la foliculitis perforante, 2 a la enfermedad




de Kyrle, uno a la elastosis perforante serpiginosa y otro mas a la colagenosis
perforante reactiva.

Al hacer el coeficiente de Kappa para ver la concordancia entre el observador
del cuadro clinico y el histologico, se encontré una concordancia de 0.25, que

al extrapolarse a los Criterios de Fleiss dan una concordancia inadecuada.



[ll. DISCUSION Y CONCLUSIONES

3.1. Discusion

Las dermatosis perforantes son un grupo amplio de enfermedades que se
engloban desde el punto de vista patogénico en enfermedades de eliminacion
transepidérmica, que es un fenémeno descrito desde 1968 por Mehregan ©"
La respuesta del epitelio a la colagena o al tejido elastico o a ambos se conoce
bien, sin embargo, aun queda mucho por investigar en lo referente a por qué
mecanismos se produce esta eliminacion de tejido aparentemente normal.
Para contribuir con el conocimiento de las dermatosis perforantes, y
exponiendo el comportamiento y casuistica de las mismas en México,
realizamos un estudio de corte retrospectivo con el que pretendimos determinar
la prevalencia de la enfermedad en un Servicio de Dermatopatologia de Tercer
Nivel y finalmente ver que tan concordante era la correlacion entre el
diagndstico clinico y el histoldgico, ya que son un grupo de enfermedades con
manifestaciones cutdneas que implican una gran cantidad de diagnésticos
diferenciales.

En el estudio encontramos que es una patologia rara, solo encontramos 31
casos de los cuales solo se confirmaron 22 en un periodo de 30 afos. La
frecuencia es muy baja, menos de un caso por afo, o que concuerda con lo
estipulado en otras partes del mundo de que las dermatosis perforantes son
muy raras y que clinicamente es raro que sea la primera opcién de diagnéstico.
En el estudio se encontré que el predominio de casos fue en la primera década
del estudio lo que refleja que actualmente la patologia estd siendo
subdiagnosticada y por consiguiente no se toma biopsia para estudio

histopatolégico siendo el estandar de oro de estas entidades.



Las edades de presentacion variaron entre la tercera y cuarta década de la
vida, encontrando que hay una relacion inversamente proporcional en la edad
de inicio y la frecuencia de la enfermedad, esto concuerda con lo mencionado

7 que considera que la edad mas frecuente de presentacion de las

por Kato
dermatosis perforantes es en la segunda década de la vida, generalmente
asociada a alguna enfermedad subyacente, de la cual puede ser la
manifestacion inicial.

Se observé un predominio del sexo femenino, siendo la relacion hombre-mujer
de 1:1.87. En la literatura no encontramos predominio de sexo, sin embargo,
en algunas dermatosis perforantes como la elastosis perforante serpiginosa, se
reporta una proporcién hombre-mujer de hasta 4:1 @.

El tipo mas frecuente de dermatosis perforante fue la foliculitis perforante, esto
concuerda con la literatura ya que se considera que la foliculitis perforante es la
forma mas frecuentemente encontrada en mujeres, que predominaron
marcadamente en el estudio, aunque la forma mas vista en adultos es la
dermatosis perforante adquirida que se observa en adultos, y presenta datos
clinicos e histolégicos de la enfermedad de Kyrle y la foliculitis perforante ©®
Encontramos que el promedio de tiempo entre la presentacion y el diagnostico
es de 2.3 afos y puede llegar a ser tan largo como 20 afos, lo que significa
que la enfermedad es de dificil diagndstico, pero sobre todo, muestra el
caracter benigno de la dermatosis que puede ocasionar leve prurito cuando no
esta asociado a insuficiencia renal crénica o diabetes mellitus 24

En general, la topografia méas frecuentemente encontrada en estas
enfermedades fueron las extremidades superiores, también extremidades

inferiores, lo que se puede relacionar a zonas de traumatismo frecuente que al



parecer es uno de los mecanismos que desencadenan las dermatosis
perforantes (%%

Al realizar el estudio histologico de los casos, encontramos que los datos
histologicos indican cambios epidérmicos adaptativos (disqueratosis,
espongiosis, exocitosis) y la constante que es la perforacion epidérmica por
material degenerado proveniente de fibras de colagena, fibras elasticas o
ambas @'

En cuanto a las enfermedades asociadas a las dermatosis perforantes,
encontramos asociacion con diabetes mellitus en dos casos, uno de
colagenosis perforante reactiva y en otro foliculitis perforante. La hipertensién
arterial se asocioé con un caso de foliculitis perforante, misma situacion con la
artritis reumatoide, cancer de mama, infeccion por VIH/SIDA e insuficiencia
renal cronica. Se detectd leucemia en un caso de elastosis perforante
serpiginosa. No se encontraron asociaciones con lepra lepromatosa,
enfermedad de Hodgkin, hiperparatiroidismo, hipotiroidismo, sindromes
genéticos (Treacher Collins, Down), hepatopatia y enfermedad de Still, entre
otras.

Como se pudo observar y concordando con la literatura, la diabetes mellitus es
una enfermedad comuUnmente asociada a las dermatosis perforantes,
habiéndose descrito casos en la colagenosis perforante reactiva ?°3%-  Sin
embargo, la diabetes mellitus también se ha encontrado asociada a otras
dermatosis perforantes como la foliculitis perforante ¢

Establecimos la concordancia entre el observador clinico (dermatélogo) y el
histolégico (dermatopatélogo) y encontramos que la concordancia entre los 2

observadores fue baja, o que demuestra que el diagnéstico clinico puede no



ser suficiente para el diagnostico, dado el polimorfismo que poseen las
lesiones, es necesaria la realizacion de una biopsia que nos corrobore y

clasifique el caso.

3.2. Conclusiones

1. Las dermatosis perforantes son un grupo de enfermedades raras (4 reportes
de dermatosis perforantes por cada 10,000 biopsias).

2. La baja frecuencia de la enfermedad podria relacionarse con que la
patologia esta siendo subdiagnosticada.

3. Existen pocos estudios de casuistica en México sobre las dermatosis
perforantes, limitAndose la mayoria solo a reportes de casos aislados.

4. La correlacion clinico-patologica es fundamental para llegar al diagnostico
preciso.

5. En el estudio se presentd mas en mujeres de la tercera a cuarta década de
la vida.

6. El tipo de dermatosis perforante mas comun en el estudio fue la foliculitis
perforante.

7. La enfermedad mas frecuentemente encontrada asociada a la dermatosis
perforante fue la diabetes mellitus.

8. La topografia mas frecuente de las dermatosis perforantes fue en
extremidades superiores.

9. La constante histolégica de las dermatosis perforantes indican cambios
epidérmicos adaptativos (disqueratosis, espongiosis, exocitosis) y la constante
que es la perforacién epidérmica por material degenerado proveniente de fibras

de colagena, fibras elasticas o ambas.



10. La concordancia entre el observador clinico y el histolégico es 0.25
(inadecuada concordancia).

11. Se requieren mas estudios sobre estas enfermedades para conocer los
aspectos epidemiolégicos, diagndsticos y terapéuticos que estas enfermedades

tienen en México.



V. ANEXOS

5.1. Figuras

Fig. 5. Hiperplasia epidérmica. Se observa el canal
transepidérmico en vias de eliminacidon conteniendo una masa
basofilica

Fig. 6. Canal transepidérmico y su contenido



Fig. 7 Contenido del canal transepidérmico. Masa basofilica compuesta
por células epiteliales degeneradas, nucleos picnoéticos de células
inflamatorias y fibras elasticas degeneradas

Fig. 8. Proceso granulomatoso que contiene fibras elasticas francamente
degeneradas entremezcladas con material fibrinoide y colagenoso



Fig. 9. Detalle, necrosis epidérmica y material degenerado en la
dermis superficial y media que involucra fibras de colagena,
elasticas y depdsitos serosos

Fig. 10. Proceso granulomatoso en el que se observan las fibras
elasticas degeneradas



Fig. 11. Tincion de erhoff. Fibras elasticas degeneradas y
elastofagocitosis

s
Fig. 12. Cara posterior de tronco y region glutea. Lesiones de aspecto
nodular, multiples, 0.5-0.7cms con un tapdén queratésico en su centro,
costras hemaéticas y sanguineas



paraqueratosis central sobre una depresion epidérmica
cupuliforme con material transepidérmico en eliminacion
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Fig. 14. Detalle de la columna de paraqueratosis con restos
celulares basofilos sobre la depresion epidérmica cupuliforme



disqueratosis
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Fig. 16 Tricromico de Masson, se identifican fibras de colagena
degeneradas en vias de eliminacidn y en el estrato corneo



21 % :
Fig. 17. inci de  Verhoeff. = Numerosos canales
transepidérmicos, con material colagenoso degenerado
eliminandose
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Fig. 18. Tincién de Verhoeff. Detalle del material colagenoso

eliminandose hacia la superficie a través de un canal
transepidérmico
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Fig. 19. Tricrémico de Masson que muestra canal transepidérmico,
con material colagenoso en rojo eliminandose hacia la superficie

dermis

papilar eliminandose hacia la superficie epidérmica
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Fig. 21 PAS. Detalle canal transepldermlco y sitio de eliminacidén
hacia la superficie. NGtese el material elimindndose através de la
epidermis

Fig. 22T|nC|0n de Verhoeff. Fibras elasticas fragmentadas y
material colagenoso rojo amorfo



Fig. 23. En brazo cara externa. Lesiones de aspecto papular
algunas, otras nodulares, con un tapén central hiperqueratdsico
rodeados de un halo eritematoso, algunas cubiertas por escama, y
costras sanguineas

Fig. 24, p() q
adelgazamiento e infiltrado en dermis superior y media



Fig. 25. Detalle, depresion epidérmica con material queratésico en
eliminacion y gran reaccion inflamatoria

Fig. 26. En antebrazo y muslo en caras externas. Lesiones de aspecto papular,
foliculares, eritemato-violaceas que muestran un tapén queratésico central
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Fig. 27. Canal transepidérmico con material queratésico y restos
celulares en eliminacion




Fig. 29. Se observa dilatacion folicular y destruccién de las
paredes con eliminacién transepidérmica
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Fig. 30. Tincién de Verhoeff. Detalle, a nivel perifolicular
destruccién de fibras elasticas y acumulo de material
amorfo



Fig. 31. Fontana Masson. Se aprecia un fragmento de pelo
dentro de la estructura folicular distorsionada
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