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RESUMEN

Los autores, evallan un grupo de pacientes (49),
referidos en los ultimos 10 afios con el diagnéstico clinico de
Eritema Discromico Perstans a la consulta externa del
Hospital Vargas (Instituto de Biomedicina). Se tomaron los
siguientes parametros: clinico, histopatolégico, M.
electronica, subpoblaciones celulares en tejido,
inmunofluorescencia, anticuerpos antinucleares y otros
examenes paraclinicos. Todos estos parametros fueron
tomados en cuenta con la finalidad de precisar aquellos,
pacientes con EDP tipico en contraposicion con aquellos
pacientes con EDP atipico. Hacen consideraciones para
reconocer el EDP tipico como una entidad aparte, mientras
que los pacientes con EDP atipico podrian ser una expresion
de otra nosologia.

SUMMARY

The authors evaluated' 49 patients, refered in the past 10
years to the outpatient clinic of the Vargas Hospital, with the
diagnosis of Erythema dyschromicum perstans (EDP).

The clinical, Hystopathology, ultraestructural, im-
munofluorescence examination, together with other paraclinical
lab were studied.

The aim was to try to make differences between the typical and
the atypical EDP.

The authors suggest the hypothesis that the atypical EDP could
be part of a different nosological entity.
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INTRODUCCION

El Eritema Discromico Perstans o
enfermedad Cenicienta, es una
discromia de etiologia desconocida
con caracteristicas clinicas y
estructurales similares a las lesiones
primarias 'y secundarias de la
enfermedad de Pinto (Carate),
causado por el Treponema Carateum.

A partir de la presentacion de
Ramirez en el Il Congreso Centroa-
mericano de Dermatologia en Guate-
mala en Noviembre de 1959 y la
publicaciéon de Convit y colaborado-
res en el J. Invest. Dermatol en 1961
se han sucedido una serie de publi-
caciones avalando o descalificando la
enfermedad Cenicienta como una
entidad propia.

Los reportes que descalifican al
EDP como una entidad propia lo
asimilan a variantes del Liquen Plano
(liquen plano tropical, liquen pigmen-
toso invisible de Gougerot y liquen
pigmentado Japonés) a erupciones
medicamentosas o} toxicas
(parasitosis, insecticidas, etc.).

Desde hace mas de 10 afos
hemos venido observando los pa-
cientes que acuden a la consulta
externa del Instituto de Biomedicina
(Hospital Vargas) portando enferme-
dades discrémicas, especificamente
hipermelanosis diseminada, pudiendo
discriminar lo que consideramos
Eritema Discrémico Perstans de otras
entidades.

El propédsito de este trabajo es
demostrar por diferentes parametros
diagnosticos que la enfermedad ce-
nicienta es una afeccion de la piel
separadamente reconocible.

MATERIAL Y METODOS

Se tomaron 49 pacientes con cli-
nica igual o similar al EDP, discrimi-
nando los que presentaban borde
eritematoso caracteristico en algun
momento de su evolucion como casos
tipicos de los que no presentaban el
cordon  eritematoso como EDP
atipicos.

A cada uno de ellos se le practico la
siguiente evaluacion:

1.- Historia clinica: incluye raza, sexo,
edad de comienzo, ocupacion,
examen completo, examen de piel y
mucosas, antecedentes personales
y familiares, enfermedades
concomitantes, respuesta a la
Clofazimina, evolucion de la clinica
en el tiempo.

2.- Foto clinica.

3.- Rutina de laboratorio.

4.- Biopsia de borde y centro para
histopatologia, inmunofluorescencia,
microscopia electrénica,
investigacion de subpoblaciones
linfocitaria en tejido.

5.- AAN e Immnoglobulinas.

Los datos recolectados fueron
cotejados tratando de relacionar
aquellos datos que se mantenian
constates en un grupo de pacientes
contra los datos que se hacian disimiles
en otro grupo de pacientes.

RESULTADOS

Pacientes considerados como EDP
tipicos: 32

Pacientes considerados como EDP
atipicos: 17

Sexo Tipicos Atipicos
Femenino 19 9
Masculino 13 7
Color Tipicos Atipicos
Blanco 3 0
Mestizo 16 4
Negro 3 4

No se precisé raza en 19 pacientes.

Edad de
comienzo
- 10 afos 8 2
11-20 afnos 8
21-30 afos 4
31-40 afios 3
41-50 anos 1
2
0
5

Tipicos Atipicos

51-60 afios
61-70 afos
Dato no precisado
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Localizaciéon de Primeras Lesiones

Tipicos Atipicos
M. superior 19 3
M. inferior 3 1
Cara 10 3
Cuello 6 3
V del cuello 1 0
Tronco 10 8

Distribucion de los antecedentes
personales relevantes
en pacientes con EDP

Tipico Atipico
Medicamentos 6 6
Hepatitis 1 0
Neumonitis 0 1
Sind. nefrético 0 1
Alergia al iodo 1 0

Distribucion de enfermedades
concomitantes en pacientes con
EDP

Tipico Atipico

Hipertension

arterial

Ulcus gastrico

Vitiligo

Atopia

Micosis

fungoides 0

Infeccion 1
0
1

N = =2 W
OO O -~

Bocio tiroideo
Psoriasis

O -~ O -

Ex. de
Laboratorio

Tipico Atipico

N

Eosinofilia 10
Parasitosis 5 2
Anemia

Ferropénica 3
Transaminasas

Elevadas 3

Clinica
Eritema Discrémico Tipico

Manchas color gris acero a gris plomo
anulares o policiclicas con tendencia
coalescer y formar un borde eritematoso en
su periferia el cual es transitorio y deja un
halo hipocrémico al desaparecer.
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Eritema Discréomico Atipico

Manchas grisaceas en todas sus
tonalidades con bordes difusos y nunca
con bordes en cordon eritematoso, en
oportunidades areas hipo o)
hipercromicas concomitantes a las
manchas grisaceas.
Respuesta a la Clofazimina

La respuesta en todos los pacientes
con EDP tipico fue favorable (de buena
a excelente) con el logro de uniformidad
del color y desaparicion del corddn
eritematoso, especialmente mientras el
paciente estaba en tratamiento.

La respuesta en los pacientes con
EDP atipico fue satisfactoria aunque en
algunas oportunidades  observamos
acentuacion de la hipermelanosis.
Histopatologia

El estudio histopatoldgico del borde
de la lesion revela una degeneracion
hidrépica de la capa basal de la
epidermis con caida de pigmento en la
dermis y un infiltrado discreto linfocitario,
histiocitos y macréfagos cargados de
pigmento.

Estudio de Subpoblaciones Linfo-
citarias

El estudio inmunocltoquimlico
mostré una alta densidad de células
mononucleares mostrando el fenotipo
CD4 y CD8 en los infiltrados dérmicos
de los pacientes con EDP.

Acumulacién selectiva de linfocitos
CD8 en la epidermis sobretodo hacia la
membrana basal.

Aumento significativo del nimero de
células de Langerhans CD1 +
epidérmicos y dentro del infiltrado
dérmico, generalmente adyacente al
pigmento melanico.

evaluados
tipicos.

Nota: Solo  fueron
pacientes con EDP
Microscopia Electronica

Observamos las mismas caracte-
risticas ultraestructurales descritas en la
literatura, en especial la degranulacion
de melanina y su acumulacion en
melandfagos a nivel de la dermis papilar,
las anomalias en las uniones
desmosomicas del estrato basal que
también pueden notarse a nivel de
estratos superiores y por Ultimo los
desarreglos estructurales en la
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membrana basal de la union dermo-
epidérmica.

Caracteristicas ultraestructurales no
descritas hasta los momentos, parecen
ser la presencia de microvesiculas con
posible papel secretor, en la membrana
de queratinocitos, adyacente a la
membrana basal.

evaluados
tipico.

Nota: Solo  fueron
pacientes con EDP
Inmunofluorescencia

Se encontrd positividad a la IF en
ambos grupos especialmente a IgG,
Igflbrinégeno y polivalente por lo que su
hallazgo no es contributo-rio con los

datos obtenidos hasta ahora.
Anticuerpos Antinucleares
No contrlbutorio, se encontrd

positividad en muy pocos casos en
ambos grupos.
Inmunoglobulinas

No presentan resultados cons-

tantes.
DISCUSION

Los parametros que consideramos
contributorios para reconocer el EDP
como una entidad independientemente
reconocible son:
1.- Clinica: Manchas de color gris acero
que van desde 1/2 cm a varios
centimetros con formas redondeadas o
policiclicas y tendencia a coalescer y
tomar amplias  extenciones. Su
localizacion primordial es en tronco,
miembros superiores, cuello, y menos
frecuente en cara y miembros inferiores
con tendencia a la disposicion
centripeta. En algun momento de su
evolucion torpida, presenta un borde
moderadamente infiltrado, palpable, que
impresiona como un fino cordén, este
borde al desaparecer deja una tonalidad
hipocrémica que lo diferencia con las
zonas circunvecinas.

La acentuacion de la tonalidad
grisdcea caracteristica u otras hiper-
melanosis asi como diferentes locali-
zaciones y sobretodo la ausencia del
fino corddn periférico lo convierte en una
clinica no tipica y por Ilo tanto
susceptible de confusién diagndstica.

2.- Respuesta a la Clofazlmina: Res-
puesta buena a excelente con unifor-

midad y desaparicion del borde eri-
tematoso.

3.- Histopatologia: Degeneracion hidrépica
de la basal con infiltrado inflamatorio linfo-
histiocitario y pigmento en dermis superior.
4.- Hallazgos caracteristicos en la
microscopia electronica en la poblacion de
células mononucleares de dermis superior
y epidermis.

El patron de reaccidon liquenolde
(propuesto  por Plnkus) comun para
muchas patologias (LP, LE) aunque refleje
un mecanismo etiopatogénico similar no
significa el desarrollo final de una misma
entidad nosoldégica. Patologias muy
diferentes, pueden presentar patrones
inmunopatogénicos histolégicos o incluso
clinica similar, como reflejo de la respuesta
del huésped.

Esta similitud puede también avalar la
tesis de que la enfermedad cenicienta es
un patron de respuesta inmunoldgica a un
antigeno inespecifico, aunque no
descartamos la posibilidad de que éste
pueda ser individualizado. Si esto es asi, la
denominacién de EDP se ajusta a la
realidad y podriamos encasillarlo como lo
sugirid Suizberger dentro de los Eritema
Perstans.
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