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RESUMEN:

En 1957, Oswaldo Ramirez, en el Primer Congreso Centroamericano de
Dermatologia en El Salvador, hizo la primera descripcion de una
dermatosis en su pais con el nombre de "Los cenicientos. Problema
clinico".

En 1961, Convit y cols. consideran esta enfermedad como una variante de
los eritemas perstans y la denominan "Eritema Figurado Crénico con
Melanodermia".

Dicha enfermedad fue aceptada como nueva entidad nosoldgica en el V*.
Congreso del Colegio Ibero-Latinoamericano de Dermatologia en Buenos
Aires en 1963 con el nombre de "Erythema Dyschromicum Perstans".
Segun O. Ramirez, "el Erythema Dyschromicum Perstans (Dermatosis
Cenicienta), es una enfermedad crénica de la piel que se caracteriza por
tipicos y marcados cambios de coloracion de la piel (maculas
hiperpigmentadas, gris pizarra, variables), de lenta evolucién, persistente,
sin acompafarse de trastornos local alguno, pero que, a veces repercute
en el estado psiquico del paciente, de acuerdo al grado de extension que
presente. Tampoco se acompafia de otras anormalidades cutéaneas ni
sintomaticas. No es influenciada por factores climaticos, raciales,
alimentarios ni ocupacionales”. La dermatosis puede presentarse en
cualquier edad, desde un afio hasta los ochenta afios. Los dos sexos
pueden ser atacados, aun cuando es mas frecuente en el sexo femenino.
La erupcion es localizada en su inicio, pero puede generalizarse,
respetando cuero cabelludo, anexos y regiones palmo-plantares.

ABSTRACT

In 1957 Oswaldo Ramirez, during the First Central-American Dermatology
Congress in El Salvador, described for the first time a dermatosis found in
his country with the name "The Ashy. Clinical problem”. In 1961, Convit et
al. consider this disease as a variant of erythema perstans and name it
"Chronic Figured Erythema with Melanodermia’. This disease was
accepted as new nosologic entity in the Fifth Congress of the Ibero-Latin-
American College of Dermatology in Buenos Aires in 1963 with the name
of "Erythema Dyschromicum Perstans". According to O. Ramirez.
"Erythema Discromicum Perstans (Ashy Dermatosis) is a chronic skin
disease characterized by typical and marked changes in color of the skin
(hyperpigmented macules, blackboard gray, variable), of slow evolution,
persistent, with no concomitant local alterations, but which sometimes have
repercussions en the psychic state of the patient, according to the size of
the lesion. It is not accompanied by any other cutaneous or symptomatic
abnormality. It is not influenced by climate, racial, dietary or occupational
factors”. This dermatosis can appear at any age, from one to eighty years.
Either sex can be equally affected, even thtugh it is more frequent in
females. Initially lesions are localized, but they can become generalized,
not involving scalp, annexes or palmo-plantar regions.

INTRODUCCION

El EDP es una enfermedad
cronica, de evolucion lenta, que
deja una pigmentacién
permanente. Las lesiones
aparecen suUbitamente sin signos
ni sintomas prodrémicos, por
brotes.

El tamafio de las lesiones
pueden variar desde algunos
centimetros hasta constituir placas
extensas.

Dermatélogo. Universidad del Zulia

La erupcion puede presentarse
bajo las siguientes formas:

1. Placas maculares completamen-
te grisaceas, con bordes bien
definidos.

2. Placas discromicas, muy grisa-
ceas, mas  bien plomizas,
llegando a ser marrén,
preferentemente de forma
elipsoidea. Dentro de estas
placas se observan otras de
coloracion gris claro,
probablemente mas recientes.
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3. Maculas redondeadas u ovales o
irregulares, completamente
grisaceas con un borde
eritematoso, circinado.

El diagnoéstico  diferencial
debe hacerse con:

Mal del Pinto o Carate,
enfermedad de Addison,
hemocromatosis, dermatitis por
medicamentos (eritema fijo),
alteraciones pigmentarias por
exposicion al sol, melanosis de
Riehl, ocronosis, amiloidosis
macular, incontinentia pigmenti,
liguen plano pig-
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mentario, insuficiencia crénica nutri-
cional.

Diferentes pruebas de laboratorio
practicadas en esta dermatosis no
muestran resultados especificos que
permitan identificarla.

El estudio histopatologico de las
lesiones cutaneas presenta caracteris-
ticas que permiten afirmar el diagnds-
tico del EDP.

Segun O. Ramirez, "la lesion fun-
damental parece estar relacionada con
una noxa de poca capacidad inflama-
toria que irrita a los melanocitos hacia
una mayor produccion de melanina, la
cual, en gran parte cae en la dermis
papilar y es captada por los
macrofagos (melandfagos)”.

Para Jorge Abulafia: "Las !fisiones
iniciales muestran una discreta sobre-
carga de pigmento melanico en la
capa basal, con incontinentia pig-
menti y minima reaccién inflamatoria
de los vasos superficiales. La noxa
parece actuar directamente sobre la
actividad melanocitica en la que excita
a la produccion de mayor pigmento
melanico con descargas del mismo en
la dermis papilar".

Segln Knox y cols., las lesiones
activas muestran vacuolizacion de
las células epidérmicas de la capa

basa) con degeneracion e
incontinentia pigmenti, una
moderada proliferacion perivascular
de linfocitos e histiocitos,

principalmente en la dermis papilar.
Esta reaccion inflamatoria esta
asociada a un numero variable de
melanéfagos cargados de pigmento
melanico.

Durante los Ultimos treinta afios son
numerosas las publicaciones sobre los
diferentes aspectos clinicos,
epidemiolégicos, etiopatogénicos y
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terapéuticos de la Dermatosis ceni-
cienta.

Son numerosos los procedimientos
terapéuticos empleados en pacientes
con Dermatosis Cenicienta los cuales
no han dado resultados satisfactorios.

Sobre la etiopatogenia de la en-
fermedad, se han emitido diferentes
propuestas:

Para Degos y cols., posibilidad de
una accion toxica por diferentes
drogas.

Stevenson y Miura, la posibilidad
de un parasitismo intestinal por Tri-
cocéfalos.

Jablonska reporta un caso posterior
a la ingesta de dosis minimas de nitrito
de amonio.

Knox y cols, hacen notar dos fac-
tores: endocrino e infeccién o inmu-
nolégico.

Pinkus, sugiere que se trata de una
reaccion cutanea a algun contaminante
ambiental no identificado que actla por
contacto, inhalacién o ingestion.

POSIBILIDAD DE UNA MELANOSIS
NEURO-CUTANEA

En su "Conferencia Martin Vegas"
titulada SISTEMA NERVIOSO Y
AFECCIONES DE LA PIEL dictada
durante la XXl Reunién Anual de la
Sociedad Venezolana de Dermatologia
en Caracas en noviembre de 1986 por
el Dr. Jorge Homez Chacin, plante6 la
hipotesis de que el Eritema Discrémico
Perstans pudiera ser debida a factores
neuro-cutaneos.

Esta proposicion se basa en una
observacion personal del Dr. Homez
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en la consulta de dermatologia del
hospital central "Dr. Urquinaona" de
Maracaibo de un nifio de diez afios de
edad que presentaba un Eritema
discrémico perstans caracteristico des-
de el punto de vista clinico y confirmado
histopatolégicamente por el Dr. César
Barroso Tobila. Este paciente fue
tratado en otra consulta por convul-
siones epileptiformes con Tegretol
(Carbamapecina). Este tratamiento
produjo en tres semanas la desapa-
ricion casi completa de las lesiones
cutaneas.

En una revision de la literatura
médica sobre las dermatosis por
procesos congénitos o adquiridos del
sistema nervioso, encontramos varias
publicaciones del destacado
dermatélogo francés Albert Touraine,
médico del hospital San Luis de Paris.

De sus numerosas publicaciones
destaca su obra La Herencia en Medi-
cina (1955) en la cual retne las poli-
displasias congénitas que interesan a la
vez los derivados nerviosos y los
derivados tegumentarios del ectodermo
embrionario, entre las cuales, las
manifestaciones producidas por alte-
racion predominante o exclusiva de los
elementos de la cresta neural.

En este tipo, Touraine incluye las
melanosis neuro-cutédneas (1949) o
melanoblastosis neuro-cutaneas.

Segun este autor, "desde el punto
de Vvista fisiolégico, existe una gran
similitud entre el aparato pigmentario de
los tegumentos y del neuro-eje: células
melanicas, reforzamiento regional en
los pliegues cutdneos y en las
anfractuosidades del sistema nervioso".

Touraine constituy6 este grupo para
reunir los estadios hiperplasicos
sinérgicos de la hiperpigmentacion



simultdnea de la piel y de las meninges
blandas, segun tres grados: Me-
lanismo, Melanosis, Melanoma.

El Melanismo es una simple exa-
geracion de las condiciones fisiolégi-
cas de la pigmentacion de las menin-
ges y de la piel, es decir, una simple
exageracion del proceso normal de la
melanogénesis sin hiperplasia tisular.

En la Melanosis existe una sobre-
carga o infiltrado pigmentario impor-
tante en la piel (nevus pigmentario) y
en las meninges (placas densas sobre
el encéfalo), vainas perimedulares o
perinerviosas. Segun Masson, las cé-
lulas pigmentarias de la piel son de
origen ectodérmico a expensas de las
células de la vaina de Schwann de las
terminaciones nerviosas.

Las células pigmentarias pueden
ser unas veces melandforos, otras
melanoblastos, es decir, negativas o
positivas a la Dopa-reaccion.

El Melanoma consiste en forma-
ciones tumorales desarrolladas sobre
una melanosis que pueden maligni-
zarse.

Touraine llega a la siguiente con-
clusién: "que existe una comunidad de
origen entre las melanosis cutaneas y
nerviosas, una sinergia entre las dos
formaciones".

El analisis de las consideraciones
anteriores sobre las Melanosis neuro-
cutdneas nos permite considerar la
posibilidad de una patogenia neuro-
cutanea en el Eritema discromico pres-
tans en vista de los resultados satis-
factorios observados fortuitamente en
el caso relatado por el Dr. Homez.

ENSAYOS TERAPEUTICOS

En el primer caso se trataba de un
nifio de diez afios de edad, quien fue

visto en la consulta de dermatologia
del hospital Central de Maracaibo. El
paciente presentaba numerosas placas
eritemato-pigmentadas, algunas
grisdceas con bordes bien delimitados,
de diferentes tamafios diseminadas en
el tronco y miembros inferiores, sin
ninguna sintomatologia subjetiva con
las caracteristicas del Eritema discro-
mico perstans. Una biopsia practicada
por el Dr. Barroso Tobila confirmé el
diagnéstico  histopatolégico de la
enfermedad. El paciente ftlc visto nue-
vamente en la misma consulta un mes
después de la toma de la biopsia y al
examinarlo pudimos constatar sorpre-
sivamente la casi desaparicion de las
lesiones.

La madre del paciente nos informo
que en el intervalo el paciente present6
crisis  epileptiformes que fueron
tratadas en otra consulta con Tegretol,
200 mg, tres veces al dia.

El paciente fue visto durante dos
meses persistiendo la desaparicion de
las lesiones, después lo hemos perdi-
do de vista.

Con el objeto de comprobar los
resultados preliminares obtenidos con
medicamentos antiepilépticos, resol-
vimos realizar otros ensayos terapéu-
ticos en otros casos de Eritema dis-
crémico perstans.

Segundo caso.

Un nifio de ocho afios de edad
quien presentaba lesiones caracteris-
ticas diseminadas en el tronco. El
diagnéstico de Eritema discromico
perstans fue confirmado histologica-
mente por el Dr. Barroso Tobila.

Una consulta con el neurélogo re-
velo leves alteraciones poco significa-
tivas del trazado electroencefalografico
y la referencia de sintomatologia muy
leve de pequefio mal. Un tratamiento
con Tegretol, 200 mg, tres
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veces al dia hizo desaparecer comple-
tamente las lesiones cutaneas, cuya
curacion persiste desde hace cuatro
afos.
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