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Resumen.—La elastosis perforante serpiginosa (EPS) es una
dermatosis cronica e infrecuente, que pertenece al grupo de
las dermatosis perforantes primarias. Se han descrito tres
formas principales: formas idiopaticas, formas reactivas
asociadas a enfermedades hereditarias del tejido conjuntivo, o
al sindrome de Down, y formas relacionadas con los
tratamientos crénicos con penicilamina.

En los pacientes con sindrome de Down se ha observado una
prevalencia de EPS del 1%, y parece existir una
predisposicién a desarrollar lesiones mas generalizadas y mas
resistentes al tratamiento.

El desencadenante de la EPS es la produccion de un exceso
de fibras elasticas alteradas morfologica y bioquimicamente,
situadas en la dermis papilar. Estas fibras actiian como un
material extrafo provocando una reaccion por la cual son
eliminadas a través de conductos transepidérmicos.
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INTRODUCCION

La elastosis perforante serpiginosa (EPS) esuna
dermatosis crénica e infrecuente, que pertenece al
grupo de las dermatosis perforantes primarias.
Probablemente los primeros casos fueron descritos en
1953 por Lutz' con el nombre de queratosis folicular
serpiginosa. En 1968, Mehregan? publicé la primera
revision, delimitdndola clinica e histopatolégicamente.

Es més frecuente en varones, sobre todo entre la
segunda ytercera décadas de la vida. Entre los casos
idiopdticos se han publicado casos familiares,
sugiriéndose una herencia autosémica dominante,
con expresividad variable®*. Se han descrito formas
asociadas con el sindrome de Down (tabla 1) ycon
trastornos hereditarios del tejido conjuntivo (tabla 2),
formas inducidas por el tratamiento crénico con
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ELASTOSIS PERFORANS SERPIGINOSA
IN AN UNUSUAL LOCATION IN A PATIENT
WITH DOWN’S SYNDROME

Abstract.—Hastosis perforans serpiginosa (EPS) is a chronic
and infrequent dermatosis, belonging to the group of primary
perforating dermatoses. Three main forms have been
described: idiopathic forms; reactive forms associated with
hereditary connective tissue diseases or with Down’s
Syndrome; and forms associated with chronic treatments
with penicillamine.

In patients with Down’s syndrome, a prevalence of EPS of 1 %
has been observed, and there seems to be a predisposition to
develop more generalized lesions that are more resistant to
treatment.

Elastosis perforans serpiginosa is triggered by excess
production of morphologically and biochemically altered elastic
fibers, located in the papillary dermis. These fibers act as
foreign matter, triggering a reaction through which they are
eliminated through transepidermal ducts.

Key words: elastosis perforans serpiginosa, Down’s syndro-
me, perforating dermatitis.

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000

penicilamina, y formas idiopéticas’. Todas ellas son si-
milares desde el punto de vista clinico, con papulas
centradas por un tap6n de queratina, que adoptan
formas arciformes, y que en su evolucién dejan una
atrofia central e hipopigmentaciones residuales. Es
frecuente el fenémeno de Koebner. Son lesiones
asintomdticas, o levemente pruriginosas, que suelen
localizarse en la cara, nuca, caras laterales del cuello
y/ o extremidades superiores, con una distribucién
tipicamente simétrica. Se ha descrito de forma
ocasional la resolucién espontdnea de las lesiones®.

Presentamos un caso de EPS en un paciente con
sindrome de Down, con una localizacién poco comtn
en las extremidades inferiores.

DESCRIPCION DEL CASO

Un varén de 22 afios con sindrome de Down, sin
antecedentes medicoquirtrgicos de interés, acudid a
nuestra consulta por la aparicién progresiva desde
hacia 4 afios, de unas lesiones muy pruriginosas
suprapatelares bilaterales. La anamnesis detallada por
aparatos no reveld otra sintomatologia asociada.
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TABLA 1. DERMATOSIS RELACIONADAS
CON EL SINDROME DE DOWN

Dermatosis tipicamente relacionadas con el sindrome
de Down

Elastosis perforante serpiginosa

Siringomas palpebrales/siringomas eruptivos

Calcinosis cutis idiopatica, tipo «milia»

Dermatosis papulosa folicular

Dermatosis mas frecuentes en el sindrome de Down
Xerosis

Dermatitis atépica
Dermatitis seborreica
Alopecia areata

Vitiligo

Cutis marmorata
Queratosis pilar

Ictiosis

Acrocianosis

Queratosis palmoplantar
Queilitis

Blefaritis

Foliculitis

Sarna noruega

Tinea corporis
Onicomicosis

Manchas «café con leche»
Mancha mongdlica
Anetodermia

TABLA 2. ENTIDADES RELACIONADAS
CON LA ELASTOSIS PERFORANTE SERPIGINOSA

Sindrome de Down

Sindrome de Rothmund-Thomson
Sindrome de Ehlers-Danlos
Sindrome de Marfan
Osteogénesis imperfecta
Acrogeria

Esclerosis sistémica

Ningiin miembro de la familia habia tenido lesiones
similares previamente.

En la exploracién fisica se observaron, en la cara
anterior de ambos muslos, yen la cara posterior del
muslo izquierdo (fig. 1), wunas pépulas
eritematoviolaceas de 2-3 mm de diametro, con una
hiperqueratosis marcada en su regién central.
Algunas aparecian aisladas, pero la mayoria se
localizaban en la periferia de unas placas de
morfologia serpiginosa, con un centro discretamente
atréfico (fig. 2).

Realizamosuna biopsia cutdnea, en la que pudieron
observarse conductos estrechos y sinuosos que
comunicaban la dermis con la superficie, ocupados
por restos celulares baséfilos y fibras eldsticas

eosino6filas de grosor variable. Encontramos unos
tapones de queratina ortoqueratdsica en la salida de
estos conductos, junto a una epidermis hiperplasica
con acantosisirregular (fig. 3). En la dermis superficial
existia un claro incremento en el nimero de las fibras
eldsticas, gruesas y eosinéfilas, yun discreto infiltrado
de histiocitos y células gigantes multinucleadas tipo
cuerpo extraio. Al ser estas fibras autofluorescentes,
pudieron visualizarse mejor con el microscopio de
fluorescencia, de un color amarillo-verdoso brillante
(fig. 4).

Se comenzé el tratamiento con mometasona y
calcipotriol tépicos, sin obtener mejoria tras 6 meses
de seguimiento, durante los cuales siguieron
apareciendo lesiones. A continuacién se asocid
vaselina salicflica al 10 % en aplicacién topica, dos
veces al dia, y acitretina por via oral, 20 mg diarios,
con buenos controles clinicos y analiticos. Con esta
nueva pauta no han aparecido lesiones nuevasy se
han atenuado las existentes, durante 7 meses de
tratamiento.

DISCUSION

El desencadenante de la EPS es la produccién de
un exceso de fibras eldsticas alteradas morfolégica 'y
bioquimicamente, que con frecuencia se asocia con
alteraciones coexistentes de las fibras coldgenas. Las
fibras eldsticas alteradas actian como material
extrafio, ydesencadenan una reaccién por la que son
eliminadas a través de conductos transepidérmicos’.
Los individuos con sindrome de Down tienen
frecuentes problemas inmunoldgicos, y se ha sugerido
que en estos pacientes la alteraciéon de la funcién
fagocitica podria facilitar la eliminacién epidérmica,
como una alternativa para expulsar estos detritos
celulares®!. Jan et al'! describieron un posible
agravamiento de las lesiones por déficit de vitamina A
en un paciente con trisomia del cromosoma 21 y EPS.

Algunos autores han propuesto un mecanismo
inmunolégico. Las fibras eldsticas anormales
localizadas en la dermis papilar pueden representar
un estimulo antigénico, que desencadenaria una
respuesta inflamatoria, que a su vez estimularia la
eliminacion de esas fibras eldsticas®. Apoya este hecho
encontrar depdsitos de inmunoglobulinas (IgG, IgA,
IgM) yC3 en la dermis papilar'2. Sin embargo, no hay
estudios posteriores que confirmen estos hallazgos.

El mecanismo molecular de la eliminacidn trans-
epidérmica de las fibras dérmicas alteradas estd
pobremente definido, aunque recientemente
Fujimoto et al'>'* han demostrado la induccién de la
expresion del receptor de elastina de 67 kDa en los
queratinocitos que rodean la regién de la eliminacién
de las fibras eldsticas, lo que implica una interaccion
entre el queratinocito yla elastina en este proceso.
Otros autores han propuesto que los valores elevados
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Fig. 1.—Distribucién simétrica de las lesiones en las extremidades
inferiores.

Fig. 3.—Epidermis hiperplasica, junto al canal epidérmico relleno de
fibras elasticas eosindfilas y detritos celulares basofilos.
(Hematoxilina-eosina, x200.)

de fibronectina en el suero y en la piel, son los
responsables de incitar un aumento de la migracién y
proliferacién epitelial, facilitando la eliminacién
transepidérmical.

En nuestro paciente destaca la localizacién poco
frecuente de la EPS en las extremidades inferiores,
reflejado escasamente en la literatura médica''°. En los
pacientes con sindrome de Down se ha observado una
prevalencia de EPS del 1%, y parece existir una
predisposicion a desarrollar lesiones mads generalizadas,
y més resistentes al tratamiento!®!”. Una explicacién a
este fendmeno es que estos pacientes sufren un
envejecimiento prematuro de la piel, lo que indica
cierto grado de displasia del tejido conjuntivo!’. Sin
embargo, también se han encontrado publicaciones
que reflejan la aparicién de lesiones localizadas en estos
pacientes®.

Los hallazgos histopatolégicos son caracteristicos, e
incluyen un aumento de las fibras eldsticas en la
dermis papilar, gruesas yhomogéneas, que tienden a

Fig. 2.—Péapulas hiperqueratésicas adoptando una morfologia
serpiginosa.

Fig. 4.—Fibras elasticas eliminandose a través del canal epidérmico.
Microscopio de fluorescencia. (Hematoxilina-eosina, x200.)

eliminarse a través de la epidermis por unos
conductos rellenos de fibras eldsticas fragmentadas 'y
detritos nucleares basofilos. Las fibras eldsticas

59 Actas Dermosifiliogr 2004;95(3):171-4 173



Valdivielso M, et al. Elastosis perforante serpiginosa de localizacién inusual en un paciente con sindrome de Down

pierden sus propiedades tintoriales al entrar en el
canal, que suele estar recubierto por un tapon de
queratina. La epidermis aparece hiperpldsica y
acantésica, adoptando un aspecto en garra,
intentando «engullir» las fibras eldsticas anormales.
Pueden encontrarse escasas células inflamatorias 'y
células gigantes de cuerpo extrafio, en la dermis
proxima de este canal. En la regién central, el tejido
granulomatoso se reemplaza por un tejido fibroso sin
fibras elasticas, formando clinicamente una cicatriz
atréfica superficial.

En el microscopio electrénico se observan las fibras
elasticas aumentadas, gruesas, onduladas, ramificadas
ymas refringentes que las fibras eldsticas normales's.

Multiples terapias han demostrado ser efectivas en
el tratamiento de la EPS, aunque ninguna esta
considerada como el tratamiento de eleccidn.
Incluyen la crioterapia, los corticoides topicos e
intralesionales, y los agentes queratoliticos. Otras
alternativas descritas son el tazaroteno, laser de
diéxido de carbono, laser de colorante pulsado de
585 nm yelempleo de retinoides orales en las formas
generalizadas. Debe evitarse la cirugia, el
electrocauterio, yla dermoabrasiéon, por el riesgo de
formacién de queloides en estos pacientes’!%20,
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