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RESUMEN ABSTRACT

La anetodermia primaria es una dermatosis de baja Primary anetoderma is an infrequent skin disease

frecuencia, crénica, la cual se caracteriza por that has sometimes been observed in patients with
pérdida de fibras eldsticas. En algunas ocasiones se ~ autoimmune diseases such as systemic lupus

ha observado en pacientes con enfermedades erythematosus.

autoinmunes, entre ellas el lupus eritematoso We present a case of systemic lupus erythematosus
sistémico (LES). associated with anetoderma, in a 19-year-old female
Presentamos un caso de LES asociado a patient.

anetodermia, en una paciente de sexo femenino, de
19 afios de edad.

PALABRAS CLAVE KEY WORDS
Lupus eritematoso sistémico, anetodermia, systemic lupus erythematosus, anetoderma,
colagenopatia. collagenopathy.
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INTRODUCCION:

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad autoinmune, de etiopatogenia desconocida,
caracterizada por la presencia de multiples auto anticuerpos, en particular los anticuerpos
antinucleares (ANA). Puede tener sélo afectacion cutdanea como en el lupus eritematoso discoide
(LED) hasta afectar multiples érganos y sistemas, como ocurre en é| LES.*

En los ultimos afios hubo varios reportes respecto a la asociacion entre la anetodermia primaria y
algunos trastornos autoinmunes. Se ha descripto con mayor frecuencia la presencia de anticuerpos
antifosfolipidos, éste ultimo como un hallazgo aislado de laboratorio, o formando parte de un
sindrome antifosfolipidico (SAF) o en conjunto con otros signos (clinicos y/o de laboratorio) de
autoinmunidad, entre estos el LES.

Las anetodermias se clasifican en no inflamatorias o idiopaticas (Schweninger-Buzzi) o inflamatorias
o secundarias a procesos inflamatorios (Jadassohn-Pellizzari).?

Las formas primarias suelen presentarse en la piel de aspecto normal y generalmente se asocian con
enfermedades autoinmunes o con anomalias oculares, dseas y cardiacas. Suelen aparecer entre los

~ . .. . 4
20y los 40 afios, pero pueden presentarse a cualquier edad con un predominio femenino leve.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino, de 19 afios de edad, de nacionalidad argentina, con antecedentes de
sindrome nefritico pos faringitis en Hospital Garrahan en el 2008. Consultd en nuestro servicio por
dermatosis asintomatica en rostro de 2 afios de evolucién.

Al examen fisico presentaba multiples placas redondeadas, eritematosas con centro atréfico, algunas
cubiertas por escamas, localizadas en puente nasal y mejilla izquierda. (Fig. 1y 2). A nivel dorsal,
presentaba multiples lesiones color piel normal, redondeadas u ovales de 1-2cm de didametro,
circunscriptas, de aspecto atroéfico, forma sacular, con una disminucion en su consistencia,
comparada con la piel perilesional. Al ser mas blanda, la palpacién puede provocar su hundimiento,
constituyendo el signo “del ojal de camisa”. (Fig. 3).
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Figura 1.

Figura 2.

Fig 1y 2 Mdltiples placas redondeadas, eritematosas con centro atréfico, algunas cubiertas por
escamas, localizadas en puente nasal y mejilla izquierda.
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Figura 3. A nivel dorsal, multiples lesiones color piel normal, redondeadas u ovales de 1-2cm de
didmetro, circunscriptas, de aspecto atréfico, forma sacular con disminucidn en la consistencia a la
palpacion.

Se realizaron estudios complementarios, laboratorio de rutina. Hemograma: recuento de glébulos
rojos: 4.93millon/UL, hemoglobina: 13,4g/dl, hematocrito:40.6%, linfopenia: 9,2%, recuento de
plaguetas: 257 mil/Ul. glucemia: 86mg/dl, uremia:29mg/dl, creatinina 0,6mg/dl, bilirrubina total:
0,36mg/dl, GOT: 14UI/L, GPT:11UI/L, FAL: 61Ul/L. Perfil tiroideo y codgulograma sin particularidades.
Sedimento urinario normal. PCR: +. Complemento: C3: 75mg/dl disminuido, C4: 23mg/dl, CH50:
39UI/L disminuido. Eritrosedimentacion: 23mm/1 hora acelerada. Serologias para hepatitis B, C,
VDRL, HIV: negativas. En el proteinograma electroforético: hipergammaglobulinemia: 1,98gr/dl.
Colagenograma: ANA (anticuerpos antintcleo) 1/1280 moteado grueso, Anti SM, Anti DNA, Anti RO,
Anti LA: negativos. Anti RNP: positivo, Factor Reumatoideo negativo. B2 micro globulina positivo.
Anti B2 glicoproteina IgM e Ig G negativo. Anticoagulante lUpico y Ac anticardiolipina positivos y a las
12 semanas negativos I1gG (78,1), IgM (32,1). Capilaroscopia, ecodoppler cardiaco, Pap y colposcopia,
campimetria, fondo de ojo, colorimetria, agudeza visual: sin particularidades. Radiografia de torax:
sin hallazgos patoldgicos. Se realizd biopsia de piel de lesidon de regidn centro facial y de dorso.

Se observa epidermis con leve hiperqueratosis ortoqueratdsica y degeneracién hidrdpica vacuolar.
En la dermis se observan infiltrados linfoplasmocitarios perianexiales, discreto aumento de mucina
intersticial perivascular y perianexial, fibrosis perifolicular, aislado tapdn cérneo y homogenizacion
del coldgeno. Los caracteres morfolégicos favorecen en primer término el diagndstico de lupus
discoide crdnico. Se sugiere investigar enfermedad sistémica. (Fig. 4y 5).
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Figura 4

Figura 5

Figura 4y 5 (Tincidn con HE, 10x y 40x respectivamente). Se observa epidermis con leve
hiperqueratosis ortoqueratdsica y degeneracion hidrdpica vacuolar. En la dermis se observan
infiltrados linfoplasmocitarios perianexiales, discreto aumento de mucina intersticial perivasculary
perianexial, fibrosis perifolicular, aislado tapén cérneo y homogenizacion del coldgeno. Caracteres
histolégicos vinculables a lupus discoide crénico.
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Figura 6. Tincion con HE, 4x. Fragmento cutaneo correspondiente a dorso.

Tincidn de orceina para fibras eldsticas: se evidencia disminucidn de las mismas. (400x) A mayor
aumento elastolisis y elastorrexis. Caracteres histoldgicos vinculables a lesiones de tipo anetodermia.

(Fig 7y 8).
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Figura 7. Tincién con orceina de fragmento cutaneo correspondiente a dorso. Se evidencia
disminucién de las fibras elasticas.

Fig. 8 Tincion con orceina de fragmento cutdneo correspondiente a dorso. Se observa elastdlisis y
elastorrexis. Caracteres histoldgicos vinculables a lesiones de tipo anetodermia.

Con los hallazgos histopatoldgicos, el examen fisico, FAN +, C3 y CH50 disminuidos vy linfopenia se
arribé al diagnodstico de LES y anetodermia.

Se inicié tratamiento con hidroxicloroquina 300mg/ dia, fotoproteccidn solar, psicoterapiay
seguimiento conjunto con servicio de Reumatologia.

Discusion

El Lupus eritematoso es una enfermedad inflamatoria autoinmune, caracterizada por afectar a
distintos 6rganos, cuya evolucién es crénica, y su curso variable.

Afecta con mayor frecuencia a mujeres jévenes entre 20 y 40 afios.

Para hacer el diagndstico de Lupus eritematoso sistémico se establecieron criterios por el Systemic
Lupus International Collaborating Clinics (SLICC) en 2012. Se describieron 17 criterios (11 clinicos y
seis inmunoldgicos). Dentro de estos, cuatro nuevos criterios cutdaneo-mucosos: el LECA (Lupus
eritematoso cutaneo agudo), LECSA (Lupus eritematoso cutdneo subagudo), LECCr (Lupus
eritematoso cutaneo crénico), Ulceras orales y alopecia no cicatricial. Los nuevos criterios no
cutaneos incluyen complemento bajo, C3, C4, CH50. Prueba de Coombs directa (+) en ausencia de
anemia hemolitica y criterios neurolégicos (mononeuritis multiple, mielitis, neuropatia periférica o
craneal y estado confusional agudo). Para llegar al diagndstico de LES deben identificarse al menos
cuatro criterios, éstos deben incluir al menos uno clinico y uno inmunoldgico; aunque resulta
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suficiente la confirmacidn histopatoldgica de una nefritis lUpica asociada con la reactividad de los
ANA 'y de los anticuerpos anti DNA de doble cadena (anti-DNAds).°

Historicamente la anetodermia se ha asociado con varias enfermedades autoinmunes,
especialmente con él LES.®

El término anetodermia deriva del griego anetos, que significa “flaccido”, y derma, que significa
“piel”. Se caracteriza por ser trastorno elastolitico, en cual podemos encontrar dreas bien
delimitadas de piel fldccida, las cuales pueden ser deprimidas o constituir herniaciones del tejido
subcutdneo. Su prevalencia es desconocida. La mayor parte de los casos clinicos publicados se
presentaron en pacientes jovenes, de entre 20 y 40 afios, con predominio femenino. /

Todas las formas de anetodermia se caracterizan por presentar lesion de las fibras eldsticas de la
dermis; las cuales, en el sitio afectado, pueden estar fragmentadas, acortadas, o haber desaparecido
por completo, desconociéndose el mecanismo exacto de la lesion.

Se considera que la anetodermia es primaria en ausencia de otra enfermedad cutdnea subyacente
(es decir cuando aparece en una piel clinicamente normal). Histéricamente la anetodermia se
subdividié en dos tipos 1) Tipo Jadassohn-Pellizzari: una anetodermia precedida por lesiones
inflamatorias (sobre todo, eritema), 2) Tipo Schweninger-Buzzi, en ausencia de inflamacion. Para
definir la anetodermia secundaria verdadera, se requiere que la lesién atrofica caracteristica
aparezca exactamente en el sitio que la lesién del trastorno precedente. °

Su etiologia es desconocida, pero se han descripto mecanismos autoinmunes (lupus y
esclerodermia), causas genéticas (formas familiares), procesos infecciosos (con atrofia crénica, tales
como: la acrodermatitis asociada a borreliosis, hanseniasis, sifilis, varicela y tuberculosis), defectos
en la sintesis de fibras eldsticas (penicilamina inhibiendo a la lisiloxidasa) y elastofagocitosis.10

Como posibles explicaciones de la elastdlisis producida en la anetodermias se mencionan: defectos
en la sintesis de elastina, elastofagocitosis y alteraciones en los mecanismos inmunes. Se ha
propuesto un dafio mediado por células y también humoral, pero no se han demostrado acciones
anti elastina especificas.’

En cultivos celulares se ha demostrado un aumento de la pro-gelatinasa Ay B y de gelatinasa A
activada, concomitante con la disminucion o desaparicién de las fibras elasticas.’

El diagndstico es esencialmente clinico. Se confirma mediante un examen histopatolégico que revela
un infiltrado linfocitario perivascular superficial y profundos. Para confirmar el diagndstico requiere
métodos de tincidn para identificar las fibras eldsticas (orceina, Verhoeff-Van Gieson), elastdlisis y
elastorrexis, que afecta la dermis papilar y reticular. Las fibras estan fragmentadas, adoptando una
caracteristica tortuosa y aspecto delgado. Tiene una evolucidn crdnica y con poca respuesta a los
tratamientos.®

Conclusion

La anetodermia es una patologia cutanea benigna que ha sido relacionada junto con diferentes
trastornos inmunoldgicos, desde simples hallazgos seroldgicos a patologias bien definidas.
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Su asociacion con él LES no es tan frecuente, pero la coexistencia de anetodermia con la reactividad
de los anticuerpos antifosfolipidos es menos rara.

Resulta necesario el seguimiento de los pacientes, con el objetivo de detectar precozmente al SAF,
pues la anetodermia es una de las dermatosis que nos sugieren este sindrome.**
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