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Introduccién

Laelastosis perforante serpiginosa (EPS) es una enfermedad
cutanea poco frecuente. Esté incluida dentro de las dermatosis
perforantes. Las dermatosis perforantes son un grupo de enfer-
medades caracterizadas por procesos de eliminacion al exterior
de distintos componentes alterados de ladermis através de unos
canales formados en la epidermis. Estos procesos de transeli-
minacion epidérmicaincluyen: EPS, colagenosis perforante re-
activa, foliculitis perforante y enfermedad de Kyrle. Asi, enla
EPS através de los llamados «canal es epidérmicos» tiene lugar
laextrusion al exterior de las fibras elésticas alteradas®.

Presentamos dos casos afectos de sindrome de Down (SD)
que desarrollaron unas lesiones cutaneas de EPS.

Caso 1

Paciente de sexo femenino de 14 afios de edad afecta de SD.
Controladaen e Servicio de Cardiologia de nuestro hospital por
canal auriculoventricular completo e hipertension pulmonar. No
recibia ninguin tratamiento medicamentoso.

Desde hacia 3 semanas presentaba aparicion progresiva de
lesiones asintométicas en brazos, muslos y rodillas. En la ex-
ploracion cutdnea presentaba mltiples papulas eritematosas y
eritematoviol &ceas, de 2-3 mm de diametro que contenian en su
interior una costra hiperqueratdsica («tapon corneo»). Las le-
siones se distribuian de forma aislada o se agrupaban formando
lineas y anillos incompletos. Las |esiones afectan brazos, mus-
losy rodillas (Fig. 1).

Se practico una biopsia cutdnea que mostré una epidermis
con acantosis e hiperqueratosis, atravesada en todo su espesor
por un canal. Este canal contenia un tapon con material necré-
tico basofilo. En dermis existia un infiltrado inflamatorio cré-
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Elastosis perforante serpiginosa
asociada al sindrome de Down.
Presentacion de dos casos

Figura 1. Caso 1: Papulas agrupadas en patron linear en piernas.

nico leve. Latincién paralas fibras elésticas (tincion de orcei-
na) confirmala presencia de estas fibras el asticas degeneradas
dentro del canal epidérmico y unas fibras elsticas aumentadas
en nimero y tamafio en la dermis superficial (Fig. 2).

El paciente hainiciado tratamiento tépico con &cido glico-
lico al 8% en cremasin mejoria de las lesiones alos 10 meses
de tratamiento.

Caso 2

Nifio de 10 afios de edad afecto de sindrome de Down'y
controlado en otro centro hospitalario. Desde hacia 10 meses
presentaba lesiones asintométicas en rodillasy desde haciaun
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Figura 2. Histopatologia: Candl |ntraep|derm| co con matenal necrético
ensuinterior. Fibras el asticas aumentadas en nimero y tamafio en dermis
superficial.

mes notaban lesiones en dorso de manosy mejillas. En la ex-
ploracién cutanea presentaba en las rodillas papulas eritema
tosas de 2 a4 mm de didmetro con un centro hiperqueratési-
co («tapdn corneox) y que se agrupaban formando |esiones anu-
lares (Fig. 3). Enlas mejillas y dorso de manos se observa
ban papulas eritematosas, aisladasy umbilicadas pero sin «tar
pon corneo» (Fig. 4).

Labiopsia cutanea mostrd |os mismos cambios histopatol 6-
gicosqueen el caso 1.

El paciente recibio tratamiento con corticoides topicosy que-
ratoliticos (&cido l4ctico al 5%).

Las lesiones de la cara han dejado cicatrices atréficas y las
lesiones de las rodillas han permanecido estables con pocares-
puestad tratamiento.

Discusion

La EPS es una enfermedad poco frecuente. Su cuadro clini-
€0 se caracteriza por laaparicion de papul as asintométicas de 2-
5 mm de didmetro, de color piel normal o eritematosas, sobre
las que se aprecia una umbilicacion centrada por un «tapon cor-
neo». Las |lesiones se agrupan siguiendo un patrén arciforme,
anular o serpiginoso, aunque pueden aparecer aisladas. Las zo-
nas de predileccidn son lacara, cuello, brazos, codosy rodillas.
LaEPS empiezaentrelos 5-10 afios en e 40% delos casos. Los
cambios histopatol 6gicos son caracteristicos con acantosis € hi-
perqueratosis atravesado por unos canal es epidérmicos que con-
tienen las fibras el asticas degeneradas. En la dermis papilar se
puede observar un infiltrado inflamatorio cronico y unas fibras
elsticas aumentadas en nimero y tamafio. Las tinciones para
las fibras el asticas confirman el diagnostico®.

Su etiologia es desconocida. Se considera que existirian unas
fibras elasticas alteradas en su morfologiay composicion bio-
quimica que actuarian como un cuerpo extrafio e inducirian una
respuestainflamatoria dérmicay una hiperplasia epidérmicaque
intentariaeliminar d exterior edtasfibrasdégticas dteradasatra-
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Figura 3. Caso 2: Papulas eritematosas con tapon corneo en distribucion
anular en rodillas.

=

Figura 4. Caso 2: Papulas umbilicadas sin tapon cdrneo en mejillas.

vés de laformacién de los canales epidérmicos. Aunque lo més
frecuente son |as formas idiopéticas hasta un 30% de los casos
se describen asociados a otras enfermedades congénitas (SD, os-
teogénesis imperfecta, sindrome de Marfan, sindrome de Ehlers-
Danlos, acrogeria, enfermedad de Rothmund-Thomson, cutisla
xay pseudoxantoma eléstico). La EPS también se ha observado
en enfermedad de Wilson, esclerodermia, cistinuriay en pacien-
tes en tratamiento con D-penicilamina. También se han descrito
casos familiares. Consecuentemente es posible que una base ge-
néticaestéimplicadaen € desarrollo de laenfermedad cutanea®?.

Los pacientes afectos de SD presentan frecuentemente le-
siones cutaneas. Mas del 50% de | os casos pueden presentar der-
matitis atdpica, queilitis, lengua escrotal, xerosis, onicomico-
sisy tinea pedis. Otras manifestaciones menos frecuentes in-
cluyen la alopecia areata, dermatitis seborreica, siringomas,
vitiligo, acrocianosis, cutis marmorata, sarna noruegay psoria-
S,
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Existen unos 30 casos asociados a SD. La prevalenciade
EPSen el SD variaentre 0y 1,9% segln las series9), Lasle-
Siones en estos pacientes se caracterizan por su mayor extension,
mayor duracion y por cambios caracteristicos al microscopio
electrénico®9),

Laevolucion de EPS es variable. Las lesiones pueden per-
sistir durante afios antes de la resolucion espontanea dejando a
veces cicatrices atréficas. El tratamiento es poco satisfactorio.
Todos los tratamientos propuestos (corticoides topicos, quera-
toliticos, € ectrocoagulacion) tienen una pobre respuesta?. Algln
caso se ha descrito con buen resultado con crioterapia®. Nosotros
hemosiniciado € tratamiento con un nuevo queratalitico, € aci-
do glicolico, no habiendo observado respuesta terapéuticaa
los 8 meses de tratamiento.

Creemos de interés el conocimiento de estaentidad cutanea,
gue aunque rara, se debe afiadir alalistade las otras manifesta
ciones cutaneas mas conocidas asociadas al SD.
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