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No tenemos conocimiento de que la necrobiosis lipdidica se haya
descrito entre nosotros; por eso consideramos de interés publicar este primer
caso con algunas consideraciones que tratan de orientar la ubicacion de
esta enfermedad en la patologia cutanea.

O. A. de R., 25 afios, casada, natural de Espafia, profesion: hogar.

Motivo de consulta
Referida de la Consulta de Ginecologia por presentar manchas en la
cara anterior de ambos miembros inferiores.

Enfermedad actual

Desde dos afios y medio atras refiere la paciente aparicion de manchas
eritematosas en cara anterior de miembros inferiores después de pequeiios
traumatismos sin importancia; las manchas son indoloras, no inflamatorias,
se agrupan en algunas zonas formando placas irregulares de tamaifio
variable, eritematosas en los bordes y color blanco amarillento en el centro.
La piel que las cubre es lisa, brillante y con algunas telangiectasias.

Antecedentes personales

Catarros a repeticion. Eruptivas de la infancia.

* Profesor Asociado de la Catedra de Dermatologia y Sifilografia de la Univer-
sidad Central de Venezuela.

** Ex Residente del Departamento de Dermatologia del Hospital Universitario de
Caracas.

*** Interno del Departamento de Dermatologia del Hospital Universitario de Ca-
racas.
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Antecedentes familiares
Sin importancia.

Examen funcional
Pérdida de peso. Cefalea frontal frecuente que se alivia con los anal-
gésicos habituales.

Menarquia

A los 16 afios.
Dos abortos de dos y tres meses, respectivamente, ESAT.

Examen fisico
Temperatura: 36,5° C. Pulso: 80. Respiracion: 20.
T. A.: 110,70. Peso: 50 kilogramos. Piel: Blanca.

Presenta en la cara antero-interna y posterior de ambas piernas man-
chas eritematosas de tamafio variable, de bordes irregulares y centro de-
primido brillante liso. En algunas zonas se observan telangiectasias.

Boca: Faltan algunas piezas dentales, algunas existen en mal estado.
Recto: Hemorroides externas.

Examen ginecologico

Leucorrea muco-purulenta. Cuello grande, duro, irregular erosionado.
Matriz en retroversion.
Fondos de saco empastados dolorosos.
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Exdamenes complementarios:

21-1-59.
Heces y orina: Normal.
Sangre : 45% linfocitos y resto normal.
Urea y glicemia : Normal.
Frotis vaginal, flora gram positiva.
Serologia. Negativa, el 27-1-59.
28-1-59.
Electroforesis de proteinas.
Prt. totales: 7,6 gramos por ciento.
Albtmina : 3,53 gramos por ciento.
Alf.: 1,08 gramos por ciento.
B.: 0,99 gramos por ciento.
Gamma : 1,98 gramos por ciento.
Hematologia: 26-2-59, normal.
Células L. E.: negativo, 27-2-59.
Proteina C.: negativo, 28-2-59.
Lipidos totales: 556 mgs., 17-3-59.
Fosfolipidos : 800 mgs. 17-3-59.

Benedict

Trazas: 17-3-59.

Trazas: 18-3-59.

Trazas: 19-3-59.

Trazas: 20-3-59.

Foésforo inorganico: 3,2 miligramos por ciento. 24-3-59.
Azlcar en orina: 13-3-59.

Heces: negativo, 13-3-59.

Hematologia: Normal.

Glicemia: 95.

Colesterol: 198 miligramos por ciento, 13-3-59.
Esteres: 71 miligramos por ciento.

Calcio: 9,3.

V.S.: 11 mm., 13-3-59. Glucosa: 95.

R. A.: 52 por ciento.

Cloruros: 107 miligramos por ciento.

Fosf : 2,7 miligramos por ciento.

Na: 141 miligramos por ciento.

K : 5,1 miligramos por ciento.
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Biopsias 22-1-59.

Vagina-cuello : Grado I, inflamatorio, 17-4-59.
Cuello : Cervicitis crénica, 16-4-59.

Piel:

Hiperqueratosis  discreta.  Epidermis  atrofica. Zonas de
degeneracion del colageno con ligero grado de basofilia. Engrosamiento
de las paredes vasculares con infiltrado linfohistiocitario y presencia de
cé¢lulas gigantes tipo Langhans y cuerpo extrafio. Ataque parcial al
paniculo adiposo.

Flurofotografia

Imagen pulmonar, normal, 10--1-59.

Tratamiento:

Estuvo hospitalizada desde el 26-2-59 hasta el 25-3-59, para
estudio. 8-4-59: Bepanthene, 1 tab. t. i. d. hasta el 14-4-59.

Después de cuatro meses regreso de nuevo.

16-5-59. Vibropuntura con acetato de cortisona, 14 aplicaciones.
26-8-59: Se inici6 el tratamiento con Solu-cortef intradérmico
durante seis semanas; sin mejoria evidente.

5-1-60: Se inicia tratamiento con Metiderm, masaje local 3
veces al dia en la pierna derecha.

Evolucion:

Durante todo el tratamiento todos los medios fracasan.
Vibropuntura; s6lo se observo aclaramiento de las manchas, que se
evidencio claramente al compararlo con la otra pierna, con los masajes
con prednisolona.
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Comentarios

A principios del afio 1932 aparece una publicacion de Urbachl, ** re-
firiéndose al caso de una mujer de 44 afos de edad, diabética, con lesiones
amarillentas de centro necrotico, con telangiestasias, localizadas en ambas
piernas.

Histologicamente las lesiones mostraron areas de necrobiosis que co-
menzaban por una alteracion importante de los vasos, seguida de una in-
filtracion de grasa. Urbach califica la enfermedad como una nueva der-
matosis metabolica diabética y explica su mecanismo como una necrobiosis
primitiva debida a toxinas producidas por el organismo diabético y seguida
de infiltracion. Posteriores investigaciones evidenciaron la presencia de células
gigantes en los bordes de las zonas necroéticas.

En octubre del mismo afio, Oppenheim' publica un caso que habia
sido presentado en 1929 aun cuando para esa fecha no se habian realizado
las investigaciones histopatologicas en forma adecuada. Su paciente es un
hombre que ademas de diabetes mostraba en piernas, tronco y miembros
superiores una erupcion de papulas rojas, de centro amarillento, duras, firmes;
algunas de las lesiones, las més antiguas, mostraban sus bordes de un rojo
pardo y el centro de tipo atrofico. Histolégicamente se apreciaban zonas de
necrobiosis y desaparicion de fibras elasticas. Al describir la enfermedad el
autor propone el nombre de "Dermatitis atrophicans lipoido-diabética"
insistiendo en que la diabetes es una condicién de la enfermedad.

En febrero de 1933, Balbi,l en Italia, publica un caso titulado "Ri-
cerche in torno alla patogenesi de la necrobiosis lipoidica diabeticorum
Urbach-Oppenheim", donde presenta un paciente con diabetes severa con
lesiones en espalda, manos, nalgas, piernas y muslos. En el centro de al-
gunas lesiones muestra franca ulceracion. El autor sefiala que la capi-
laritis es el hecho primario que causa un deposito de lipoides circulantes.

Retrospectivamente se puede asimilar a la necrobiosis lipoidica diabe-
ticorum un caso publicado por Goldstein y Harris en 1927 coincidiendo con
el diabetes, xantoma palmar y necrobiosis lipoidica.

Asimismo otro posible caso de necrobiosis lipoidica fue el de Mac
Cormac en 1930.%*

Después de los tres primeros casos ya sefialados, Gottron refiere otro
caso en 1933 y en 1944, Zeisler y Carol suscriben una extensa publicacion
refiriendo lo que ellos titulan como los primeros casos en Estados Unidos.

Siguen luego otras publicaciones. Klaber® presenta un caso a la reuniéon
del 21-12-33, de la Royal Society of Medicine (Section Dermatology). Se trata
de una mujer diabética con purpura y lesiones cutdneas asimilables a las
descritas como necrobiosis lipoidica. El caso fue presentado
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como xantoma. En la discusion, Ferguson Smith sefiala que la diferencia
entre ambas enfermedades es de grado. Feldman®® expresa que la forma de
xantoma puede ser el comienzo del cuadro siendo la necrobiosis lipoidica el
final del proceso evolutivo hacia la necrosis. Usher y Rabinowitch*® piensan
que las dos condiciones son clinicamente diferentes y que los depdsitos
lipidos difieren en localizacion y en constitucion. En 1949, Gougerot, Grupper y
Chapuis®> muestran un caso que presenta simultineamente xantoma y necrobiosis
lipoidica. Ya sefialamos la observacion de Goldstein y Harris en este mismo
sentido.

No siempre la diabetes acompafia a las manifestaciones cutaneas clinica
e histologicamente reféribles a la necrobiosis lipoidica diabeticorum, asi las
publicaciones de Goldsmith,** chuerman,”® Bold,** Walace,”, ** Kaa
lund-Jorgensen,”' Roederer,”* Woringer,'® Traub,” Helman,'' Basex, Dupre
y Parrot,” afirman la presencia de tales manifestaciones cutaneas en pa-
cientes no diabéticos. En este sentido Hildebrand, Montgomery y Rynearson®' en
1940 establecen que el 87 por ciento de los casos se acompaian de diabetes y que
en algunos de los casos restantes ésta puede ser precedida por las lesiones
cutaneas.

Descripcion clinica

La lesion inicial de la necrobiosis lipdidica es una papula redonda u
oval, lisa, brillante, con poco relieve que gradualmente se agranda y se
transforma en placa. El color es amarillento con cambios ulteriores hacia el
marrén rojo o violeta. En las lesiones mdés antiguas se pueden distinguir
dos zonas, una central de color mas vivo y otra periférica mas amarillenta.
Se estima que este color amarillo es debido a la infiltracion de lipoides.
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El crecimiento de las lesiones tiende a producir una coalesencia de
elementos, habiéndose sefialado un caso tumoral en dorso de mano en un
paciente no diabético®".

No es raro observar un aspecto esclerodérmico de las lesiones con una
zona central atrofica muy delgada y con una fina descamacion. Esta atrofia
puede llegar a simular un Pick-Herxheimer®. La ulceracién se ve con relativa
frecuencia, sobre todo en ¢l centro de las lesiones. La localizacién es de
preferencia en los miembros inferiores, principalmente en cara anteroexterna
de las piernas, pudiéndose extender a otros sitios. La simetria es un caracter
importante. El nimero de las lesiones es variable.

La enfermedad es mas frecuente en las mujeres, asi mas del 80%, de los
casos sefialados se presentan en el sexo femenino. Ellis y Kirby sefialan casos
desde dos hasta cinco afos.

Ya hemos anotado que la coincidencia con diabetes es alta, por lo que
la diabetes es indudablemente un factor etiolégico importante. E. Ringrose'
sugiere también la importancia del tabaco como elemento etiolégico en
personas diabéticas. Este autor encuentra una alta incidencia de Ila
enfermedad, cuando la diabetes no esta en juego, en fumadores.

Diagnostico diferencial

Desde el punto de vista clinico la discusion diagndstica debe plan-
tearse con el xantoma, el granuloma anular, algunas formas de sarcoi-
dosis, la morfea. Ni siquiera la existencia de diabetes en el paciente es
elemento suficiente para afirmar el diagnostico de N. L.

En algunos casos el diagndstico de la necrobiosis lipoidica diabeti-
corum resulta facil. En efecto, lesiones simétricas tipicas en ambas piernas
con un cuadro histologico caracterizado por discretas modificaciones
epidérmicas o franca atrofia segun el momento evolutivo, lesiones vasculares
significativas con verdadera obstruccion en algunos sitios, infiltracion
linfohistiocitaria del dermo donde se evidencia profunda modificacion del
colageno que llega a la degeneracion granular y por ultimo los focos de
necrobiosis son elementos importantes de diagnodstico para la necrobiosis
lipoidica. Debe sefialarse la presencia frecuente de células gigantes y
cuerpos asteroides sefialados por G. Smith'*.

Sin entrar a analizar los aspectos diferenciales con todas las afecciones
con las cuales clinicamente puede confundirse la N. L. queremos anotar las
formas descritas como esclerodermia con histologia tuberculosa’-, xantoma y
sarcoidosis.

Mas interés despierta el diagnostico diferencial con el granuloma
anular, afeccion de la cual se ha querido hacer una forma clinica. Lay-
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man y Fischer’ sefialan algunos elementos que aportan criterio diferencial
entre necrobiosis lipoidica y granuloma anular. Los cambios epidérmicos
contienen mayor importancia en granuloma anular; lo mismo sucede en muchas
formas de necrobiosis, sin embargo, cuando en esta afeccidn existen es
porque hay marcada atrofia y también porque hay wulceracion. Las
modificaciones del colageno toman distribucion en bandas en necrobiosis y
elipticas en granuloma anular, el infiltrado celular es muy frecuente en
empalizada en granuloma anular. La presencia de células gigantes en cambio
es mas frecuente en necrobiosis lipdidica. Para Sachs, en granuloma anular
no se ven células gigantes y si en necrobiosis lipdidica. Las lesiones
vasculares con proliferacion de la pared hasta la obstruccion, es un hecho
que apoya fuertemente el diagndstico de necrobiosis lipoidica, lo mismo
sucede con la presencia de necrobiosis y con la evidencia de depodsitos de
grasa. F. Ellis* presenta un caso donde la cli-

nica simula un granuloma anular pero la histologia confirma una necro-
biosis con depdsitos de grasa. En 1948 Miescher y Leder® describen un
cuadro llamado "granulomatosis disciformis chronica et progressiva" que
clinicamente se presenta como manchas y nudosidades aplanadas, de color rojo
oscuro al amarillo, permitiéndose ver por la vitropresion un tinte amarillo
lupoide. La histologia se caracteriza por un granuloma crénico que se
desarrolla en la adventicia de los vasos y que comprende fibroblastos,
células epiteloides, células gigantes y linfocitos, sin ninguna necrosis y
ocupando el tejido conjuntivo en bandas. Recuerda este granuloma a los
producidos por la tuberculosis, la lues terciaria y la enfermedad de
Besnier-Boeck, sin ser idéntica a ninguna ni clinica ni histolégicamente.
Esta enfermedad se acerca mucho a la necrobiosis lipdidica de la que
podria separarse por: a) nunca coincide con diabetes; b) no hay
necrobiosis ni depositos de grasa. En este orden de ideas es evidente
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que muchos de los casos publicados como N. L. D. sin diabetes podrian ser
incluidos bajo esta denominacion, incluyendo éste que hoy presentamos.
Lever'' piensa que esta afeccion representa a la necrobiosis pero sin
deposito de grasa ya que en muchos casos faltan estos depdsitos. Berstein®
insiste en que la presencia de grasa es patognomonico de necrobiosis. G.' C.
Wells y W. N. Goldsmith™ insinfian esta posibilidad al presentar un caso
clinicamente asimilable a la N. L. pero en paciente no diabético.

Patogenia

Hay acuerdo en considerar la necrobiosis lipdidica como un trastorno
metabolico en el cual los lipoides en exceso en la sangre de los diabéticos
se depositan en los tejidos. Al mismo tiempo, se piensa en las
modificaciones histologicas con sus cambios vasculares, sus depositos de
grasa. y modificaciones del colageno puedan ser explicados por accion toxica de
sustancias producidas por los diabéticos actuando principalmente sobre los
vasos de la piel.

La grasa depositada parece ser grasa neutra segun los resultados de las
investigaciones histoquimicas.

Por la presencia de hiperlipemia concomitante se deduce que la grasa
encontrada en los tejidos en la necrobiosis lipdidica sea grasa depositada y no
degeneracion grasosa de los tejidos. En este orden de ideas podriase
considerar la necrobiosis lipoidica como una forma sintomatica o secundaria
de lipoidosis. En efecto Urbach la considera como una forma de lipoidosis
localizada.

No queda con esto explicado convenientemente el mecanismo de for-
macion de las lesiones de tipo necrobiosis lipdidica en pacientes no dia-
béticos, planteandose entonces la posibilidad de que los depositos de grasa
histologicamente demostrados puedan constituir elementos de diagndstico
diferencial cuando en pacientes sin diabetes manifiesta se presentan lesiones
similares a las descritas en la necrobiosis lipdidica.

Tratamiento

Ni en los casos con diabetes evidente, ni en aquellos que no manifiestan
alteracion metabodlica de carbohidratos se puede actuar de manera efectiva en
las lesiones de necrobiosis lipdidica.

Diversos agentes y medidas terapéuticas han sido propuestas en el
tratamiento de esta manifestacion. Indudablemente que el control de la
hiperglicemia y de la hiperlipemia se imponen cuando existen estas alte-
raciones claramente demostradas, pudiendo con ello modificar discreta-
mente las lesiones cutaneas.
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De todas maneras, se han propuesto medidas de orden local que habran
de utilizarse una vez que las medidas de orden general se hayan
convenientemente tomado.

El tratamiento local constituira el Uinico recurso en aquellos pacientes que
no acusen trastornos metabdlicos. Sin embargo, es preciso insistir que
ninguna de estas medidas ha demostrado eficacia.

Ni los rayos X, ni la luz ultravioleta se muestran satisfactoriamente
efectivas. Sin embargo, este Ultimo agente ha mostrado una modificacion del
color y de la consistencia de las lesiones.

Caeley'® enfoca el tratamiento quirtrgico de la necrobiosis lipoidica
con extirpacion de las lesiones e injerto. Nyleu y Skoog, ** de Upsala,
Suecia, se pronuncian por el mismo método. Savitt" sefiala una favorable
respuesta de las lesiones con el uso local de suspension de hidrocortisona.

RESUMEN

Se presenta el primer caso de necrobiosis lipdidica entre nosotros; se
hace un resumen bibliogréfico.

SUMMARY

The first case of necrobiosis lipoidica among us is described. A bi-
bliographical summary is made.
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