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Resumen

LA COLAGENOSIS PERFORANTE REACTIVA ES UN TRASTORNO DE LA PIEL POCO FRECUENTE, CARACTERIZADO
POR LA ELIMINACION TRANSEPIDERMICA DE COLAGENO ALTERADO A TRAVES DE LA EPIDERMIS. EXISTEN DOS
TIPOS DE LA ENFERMEDAD: LA FORMA HEREDITARIA, QUE SE MANIFIESTA EN LA INFANCIA, Y LA ESPORADICA
ADQUIRIDA, QUE APARECE EN LA EDAD ADULTA. SE PRESENTA CON PAPULAS PRURIGINOSAS QUE AUMENTAN
DE TAMANO. EstAs PUEDEN REMITIR ESPONTANEAMENTE, DEJANDO AREAS DE HIPO-HIPERPIGMENTACIéN (@]
CICATRICES. TAMBII—fN ES POSIBLE QUE OCURRA EL FENéMENO DE KOEBNER. SE COMUNICA EL CASO DE UN
PACIENTE PEDIATRICO CON UNA COLAGENOSIS PERFORANTE REACTIVA. EsTA PUBLICACIéN REVISTE IMPOR-
TANCIA DEBIDO A QUE ESTA PATOLOGIA ES EXTREMADAMENTE INFRECUENTE.

PALABRAS CLAVE: COLAGENOSIS PERFORANTE REACTIVA; ELIMINACIéN TRANSEPIDE'RMICA

Abstract

REACTIVE PERFORATING COLLAGENOSIS IS A RARE SKIN DISORDER, CHARACTERIZED BY THE TRANSEPIDERMAL
ELIMINATION OF ALTERED COLLAGEN THROUGH THE EPIDERMIS. THERE ARE TWO DIFFERENT TYPES: THE
HEREDITARY FORM THAT MANIFESTS IN CHILDHOOD, AND THE SPORADIC ACQUIRED ONE THAT APPEARS IN
ADULTHOOD. IT PRESENTS WITH PRURITIC PAPULES THAT INCREASE IN SIZE. THEY MAY REMIT SPONTA-
NEOUSLY, LEAVING AREAS OF HYPO/HYPERPIGMENTATION OR SCARS. IT IS ALSO POSSIBLE THAT THE KOEB-
NER PHENOMENON OCCURS. WE REPORT ONE CASE OF A PEDIATRIC PATIENT WITH REACTIVE PERFORATING
COLLAGENOSIS. THIS PUBLICATION HAS IMPORTANCE BECAUSE THIS CONDITION IS EXTREMELY RARE.
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INTRODUCCION

La colagenosis perforante reactiva (CPR) es un
trastorno de la piel poco frecuente, caracterizado
por la eliminacién transepidérmica de coldgeno al-
terado a través de la epidermis. Se manifiesta con
pédpulas pruriginosas que aumentan de tamafio.
Estas pueden remitir espontdneamente, dejando
areas de hipo-hiperpigmentacién o cicatrices. Tam-
bién es posible que ocurra el fenémeno de Koeb-
ner.”?

Existen dos tipos de CPR: la forma hereditaria, que
se manifiesta en la infancia, y la esporddica ad-
quirida, que aparece en la edad adulta.' Inicial-
mente la entidad fue descripta en 1967 por Mehre-
gan y Schwartz. Pertenece, junto con la elastosis

perforante serpinginosa, la foliculitis perforante, la
enfermedad de Kyrle, el granuloma anular perfo-
rante y la dermatosis perforante adquirida, al grupo
de las enfermedades de eliminacién transepidé-
mica.” Su patogenia es desconocida.

CASO CLiNICO

Se describe el caso de un adolescente de 11 afios de
edad, procedente de Lago Agrio (Amazonia ecuato-
riana), con antecedentes personales de convulsio-
nes secundarias a malformacién arteriovenosa ce-
rebral en la region parietal izquierda (a nivel de la
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arteria cerebral media). Esta condicién habia sido
diagnosticada 2 afios antes. Tomaba fenitoina y se
le habian realizado dos embolizaciones. Su abuela
materna tenfa diabetes mellitus. La madre del pa-
ciente refirié que desde hacia un afio, presentaba
sequedad de la piel y lesiones cutdneas con predo-
minio en las zonas fotoexpuestas, que habian au-
mentado en nimero y tamafio.

En la exploracidn fisica se observé una dermatosis
generalizada que se caracterizaba por xerosis mo-
derada y presencia de pdpulas pigmentadas con
centro ulcerado, algunas cubiertas por costras he-
maticas. Las lesiones tendian a confluir en placas y
se localizaban en los codos y la regién posterior de
la pierna izquierda (Figuras 1y 2). En un principio,

-

Figura 1. Vista panoramica de las papulas y
placas hiperpigmentadas en la cara posterior de
la pierna izquierda.

Figura 2. Acercamiento de las lesiones cutdneas:
se puede visualizar con mejor detalle la presen-
cia de la superficie ulcerada con costra central.
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se pensé en una dermatitis atdpica fotoagravada,
un eczema dishidrético o una colagenosis perfo-
rante. Los exdmenes de laboratorio solicitados (a
nalisis sanguineo, perfil tiroideo e IgE sérica)
fueron normales, asi como los resultados de la
ecografia de tiroides.

En el estudio histopatoldgico de una de las lesiones
cutdneas de la pierna izquierda se encontré una
epidermis ulcerada que se acompafiaba de transe-
liminacién de fibras coldgenas (confirmada por la
coloracién tricrémica de Masson). Estas estaban
rodeadas por un abundante infiltrado linfoplas-
mocitario (Figuras 3y 4).

e

Figura 3. Histopatologia: se aprecia una epider-
mis ulcerada (H&E, 10X).

Figura 4. Histopatologia: presencia de transeli-
minacién de fibras colagenas y abundante infil-
trado linfoplasmocitario alrededor (tricromica
de Masson, 10X).
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DISCUSION
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La CPR es una entidad rara. Se clasifica en heredi-
taria o adquirida, siendo esta dltima la més fre-
cuente en los adultos, sin antecedentes familiares
de la enfermedad.* Esn nuestro caso, se traté de un
paciente de 11 afios con CPR adquirida y anteceden-
tes de crisis convulsivas debido a una malforma-
cion arteriovenosa cerebral controlada con fenitoi-
na.

Las dermatosis perforantes adquiridas a menudo
se asocian con diabetes mellitus o enfermedad
renal crénica, hipotiroidismo, hiperparatiroidismo,
disfuncién hepética y dermatomiositis. Las neopla-
sias malignas, incluidos el linfoma, el carcinoma
hepatocelular o el periampular y el cancer de ti-
roides, también han sido descriptas en concomi-
tancia con estos cuadros cutdneos. No obstante,
también pueden ocurrir en pacientes con otras
enfermedades sistémicas, en asociacién con medi-
camentos o sin una patologfa subyacente.®?

Las lesiones tipicas son pequefias pdpulas color
piel, umbilicadas y cubiertas en su centro por una
costra queratésica color blanquecino. Por lo gene-
ral, se localizan en la superficie extensora de las
extremidades y dorso de las manos. Con menor
frecuencia se afectan el tronco y la cara. También es
comun que se desarrollen en lugares de la piel que
hayan sufrido traumatismo por rascado, picaduras
de artrépodos, exposicién al frio, etc.*

La histopatologia revela un area central de ulce-
racién epidérmica con forma de copa o embudo,
sobre un drea de coldgeno necrobidtico en la der-
mis papilar. En los mdargenes del defecto central
existe una acantosis epidérmica variable. Dentro
del embudo se pueden ver fibras de coldgeno alte-
rado eosinofilicas que son extruidas a través de la
eliminacién transepidérmica. Las fibras eldsticas
estdn disminuidas y focalmente ausentes en el &-
rea del coldgeno degenerado.*

Dentro de los diagndsticos diferenciales a consi-
derar, en primer lugar estd el grupo de enferme-
dades de eliminacion transepidérmica (elastosis

perforante serpiginosa, foliculitis perforante y
enfermedad de Kyrle, entre otras). A diferencia de la
CPR, la elastosis perforante serpinginosa a
menudo afecta a adultos jévenes y porque las
lesiones adoptan formas anulares o serpinginosa,
no presentan el fenémeno de Koebner y por lo
general sélo afectan un drea anatémica. En la
foliculitis perforante, las pédpulas son asintomati-
cas, los tapones queratdsicos son generalmente
blancos y con frecuencia contienen un pelo rizado
en el centro. La enfermedad de Kyrle afecta con
mayor frecuencia a adultos y rara vez a los nifos,
las lesiones se disponen a nivel de las extremidades
inferiores de manera bi- lateral y son papulas color
rojizo que tienden a for- mar placas. Otras posibli-
dades diagnésticas inclu- yen picaduras de artrépo-
dos, urticaria papular, mo- lusco contagioso,
excoriaciones por diversas cau- sas y prurigo
nodular.*®

El correlato clinico-patolégico es absolutamente
necesario para diagnosticar una CPR.?

No existe un tratamiento especifico. Las lesiones
suelen remitir espontdneamente sin intervencion.
No obstante, se ha descripto el uso de retinoides
tépicos como la tretinoina al 0,1%, el alopurinol, la
doxiciclina y la fototerapia UVB de banda estrecha
con diferentes resultados. Por su parte, los esteroi-
des tépicos no resultan ttiles, pero si los intralesio-
nales. Los emolientes y antihistaminicos sistémi-
cos parecen efectivos en el control del prurito. Esto
ultimo, asi como la prevencién del trauma superfi-
cial, es importante en tanto pueden provocar més
lesiones.”"

La forma hereditaria de CPR no estd vinculada a
ninguna complicacién sistémica, pero la de tipo
adquirido si. Por ello es fundamental tener pre-
sente la asociacién con ciertas enfermedades para
realizar los exdmenes de laboratorio adicionales y
estar pendientes de la evolucién. Asimismo, es
necesario sustentar la sospecha diagndstica con el
correspondiente estudio histopatolégico y confir-
marlo con coloraciones especificas.
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