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Posible variante de la esclerodermia localizada

Pasini and Pierini atrofoderma
Possible variant of localized scleroderma
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Resumen

Reportamos el caso de una paciente con unas lesiones en piel que fueron diagnosticadas inicial-
mente como morfea por lo cual fue remitida al servicio de reumatologia. Las caracteristicas clinicas
e histolégicas nos permitieron descartar morfea cldsica y clasificarla mejor como una atrofoderma
de Pasini y Pierini. Aunque algunos la consideran una variante localizada y benigna de la morfea
para otros se trata de una entidad nosoldgica distinta. Esta enfermedad debe ser considerada en el
diagnostico diferencial de la esclerodermia localizada y todos aquellos desérdenes que semejan
esclerodermia para lograr un diagnéstico correcto y evitar tratamientos y examenes innecesarios.
Informamos la ausencia de respuesta de sus lesiones con el uso de hidroxicloroquina. (Acta Med
Colomb 2014; 39: 00-00).
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Abstract

The case of a patient with skin lesions initially diagnosed as morphea is reported. With this di-
agnosis, she was referred to rheumatology. The clinical and histological characteristics allowed us
to rule out classical morphea and better classify it as a Pasini and Pierini atrofoderma. While some
consider it a localized and benign variant of morphea, for others it is a distinct nosological entity.
This disease should be considered in the differential diagnosis of localized scleroderma and all those
disorders that resemble scleroderma for a proper diagnosis and to avoid unnecessary tests and treat-
ments. The lack of response from his lesions with the use of hydroxychloroquine is reported. (Acta
Med Colomb 2014; 39: 00-00).
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Reporte de caso

Presentamos el caso de una paciente de 35 afios remitida
en diciembre de 2009 a la consulta externa de reumatologia
por parte de su dermatéloga con el diagndstico de morfea
para descartar compromiso sistémico y considerar el uso de
metotrexate. La paciente relato la aparicion de unas maculas
hipercrémicas desde un afio atrds localizadas en miembros
superiores, térax, abdomen y espalda. Las lesiones van
aumentando de tamafio y se van sumando otras lesiones
nuevas sin desaparecer las anteriores y no se acompafian
de ningun sintoma adicional. Como antecedentes reportd
una dermatitis perioral cuatro afios antes, alergia al niquel,
y cuadro sugestivo de infeccién por Herpes simplex tipo 1
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recurrente. No informé antecedentes familiares relevantes.
Habia recibido diversos manejos tdpicos incluyendo este-
roides sin ninguna respuesta.

Al examen fisico solo encontramos miultiples maculas
hipercrémicas en miembros superiores, térax, abdomen y
espalda. No habia Raynaud, telangiectasias ni esclerosis
cutdnea y la capilaroscopia fue normal. Las lesiones no
tenian aspecto atréfico y solo algunas de ellas daban la
impresién de estar ligeramente deprimidas. Los labora-
torios fueron normales incluyendo hemograma, eritrose-
dimentacién, proteina C reactiva, hormona estimulante
de tiroides, uroandlisis, perfil hepéatico, funcién renal,
complemento, electroforesis de proteinas y anticuerpos
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antinucleares. Aunque actualmente no contamos con
fotografias de las biopsias de piel, multiples revisiones
de varias biopsias de piel por dermopatélogos expertos
informaron piel normal.

Ante las caracterfsticas de las lesiones asociado con biop-
sias de piel sin alteraciones se descart6 el diagndstico previo
de morfea y se hizo un diagnéstico de atrofoderma de Pasini
y Pierini. Se ordend hidroxicloroquina 200 mg diarios. La
paciente fue reevaluada en agosto de 2011 reportando nula
respuesta con el tratamiento después de tomarlo por més de
ocho meses. Sefial6 que estaba aprendiendo a vivir con las
lesiones, pero que le estaba afectando la autoestima. Derma-
tologia le habia propuesto usar medicamento o fototerapia
para emparejar el tono de la piel. Sefial6 la aparicion de
muchas lesiones nuevas y que incluso habian salido lesiones
en las piernas. Las lesiones seguian iniciando pequenas y
luego crecian hasta confluir. Negd nuevamente cualquier
sintoma asociado. Ninguna lesion habia mejorado en forma
espontanea y habian respetado la cara y los senos. A la fecha
la paciente opt6 por no volver a consultar ni someterse a la
fototerapia propuesta. (Figuras 1y 2).

Discusion
La atrofoderma de Pasini y Pierini (APP) es una enfer-
medad idiopética rara de la piel caracterizada por atrofia
dérmica leve, la cual afecta principalmente mujeres ado-
lescentes y adultas jévenes. Su incidencia es desconocida.

Figura 2. Mdculas hipercromicas irregulares de inicio mds reciente y con tendencia a
confluir en region abdominal.

Aunque el diagndstico se basa en datos clinicos la biopsia
de piel tiene un importante papel en la exclusién de otros
diagnésticos (1). Algunos la han considerado una variante o
una forma incompleta de la morfea (2). Para muchos autores
podria llamarse indistintamente APP o morfea superficial
(3-4). En una serie europea de 52 pacientes con escleroder-
mia localizada identificados durante 12 afios en un servicio
ambulatorio de medicina interna hubo 11 pacientes (21.5%)
con diagnéstico final de APP. Todas fueron mujeres, la edad

Figura 1. a. Mdculas hipercromicas simétricas no deprimidas en cara posterior de brazos.b. Acercamiento al brazo derecho.
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promedio fue de 43 afios con un rango entre 9 y 67 afios, y
en ningun caso hubo afectacion de la cabeza (9).

La APP se manifiesta con lesiones redondas u ovaladas
pequeiias hipo o hiperpigmentadas tipo méculas o placas
levemente deprimidas las cuales se desarrollan de manera
insidiosa durante varios afios (3). Predominan en el tronco
especialmente abdomen y espalda baja y pueden distribuirse
en forma simétrica o asimétrica (5). La piel se describe como
si tuviera una apariencia de placa invertida, y algunos la han
descrito como aspecto de huellas en la nieve. Las lesiones
pueden mostrar un aspecto grisdceo, azuloso o marrén, y a
veces muestran bordes irregulares claramente demarcados.
Estas multiples lesiones pequefas pueden crecer y llegar a
confluir hasta afectar grandes 4reas del tronco y las extre-
midades proximales (6).

Aparte de las lesiones descritas no se reportan sintomas
asociados, afectacidén sistémica, contracturas o atrofia
importante. En la biopsia de piel los hallazgos anormales
son minimos o ausentes y con frecuencia el diagndstico
anatomopatoldgico serd el de piel normal o piel sin cambios
significativos (6).

Desde hace mds de un siglo se empezaron a describir
casos que podrian ser compatibles con la APP (7). En 1923
Agostino Paisini, un dermatélogo italiano, describié esta
entidad con el nombre de atrofodermia idiopética sugiriendo
que se trataba de una enfermedad diferente a la morfea. En
1936, Luis Enrique Pierini, un dermatélogo italo-argentino,
revisé esta condicién y propuso su posible relacién con la
morfea (8). En 1958 Caiiizares y otros revisaron la literatura,
propusieron el nombre de APP y consideraron nuevamente
que debfa ser clasificada como una enfermedad diferente a
la morfea (9).

Aunque puede haber algunas similitudes con la morfea
en general la mayorfa de autores encuentran suficientes
diferencias clinicas, histolégicas y de curso natural para
considerar a la APP como una enfermedad separada de la
esclerodermia localizada. A diferencia de la morfea el inicio
de la APP suele ser en promedio un poco mds temprano
hacia la segunda y tercera década de la vida, las lesiones
son progresivas usualmente con una larga evolucién, nunca
afecta la cara, no se presenta el tipico halo eritematovioldceo
alrededor de las placas, la biopsia suele ser normal o con
pocos cambios, no se observa esclerosis o solo en forma
minima y no se afectan estructuras profundas (10).

Una reciente revision (11) sobre la clasificacion de la
morfea o esclerodermia localizada muestra como la APP fue
incluida en una propuesta clasificatoria de 1995 dentro del
grupo de las morfeas en placa (12). En una nueva propuesta
publicada en 2004 la APP fue excluida de las morfeas al
igual que otras condiciones también controversiales como
fascitis eosinofilica y liquen escleroso y atréfico (13). Dos
afios después en un estudio multicéntrico que incluyé 750
pacientes con esclerodermia localizada juvenil se resaltd
la presencia de diferentes clases de lesiones en un mismo
paciente (14).
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Se menciona en la actualidad el concepto de morfea mixta
segtin el cual hasta un 15% de los pacientes presenta combi-
nacién de diferentes formas de morfea en forma simultdnea
(11). Se retoma nuevamente en esta revision de 2013 que la
APP puede ser una forma frustra o una variante de la morfea
en la cual solo hay inflamacién superficial y no hay cambios
esclerdticos significativos. Aportan como evidencia que
las lesiones de APP pueden coexistir con lesiones tipicas
de morfea en placa en un 20% de los casos ademds de la
existencia de morfea en placa limitada a la dermis superficial
reticular en la cual la esclerosis superficial observada en la
histologia se manifiesta con cambios en la pigmentacion y
nula induracion (15).

En nuestra opinion, ya sea que la APP se considere una
variante benigna de la morfea o una condicién clinica di-
ferente debe reconocerse su existencia y tenerse en cuenta
por todos aquellos médicos que puedan llegar a atender
pacientes con lesiones sospechosas de esclerodermia o
desoérdenes relacionados, incluyendo pero no limitdndose
a internistas, reumatélogos, dermatélogos y pediatras. Tal
como reportamos en nuestro caso, los pacientes con APP
podrian ser mal clasificados y recibir prondsticos y terapias
equivocadas y sin duda muchos de ellos podrian hacer parte
de los erréneamente clasificados dentro del espectro epide-
mioldgico de la esclerodermia localizada (16).

Ademads de la controversia sobre su existencia como
entidad nosoldgica también se discute si debe hacer parte o
no del espectro de la esclerodermia localizada asi como su
posible relacién con la Borrelia burgdorferi (17). El curso
de la enfermedad suele ser progresivo y aunque conside-
rado benigno por la ausencia de complicaciones locales o
sistémicas puede llegar a afectar profundamente la imagen
corporal y la autoestima de estas pacientes.

Ningtn tratamiento ha resultado ser efectivo. El 1dser de
alejandrita se ha usado para tratar las lesiones hiperpigmen-
tadas (6). Existe un reporte aislado de buena respuesta con
hidroxicloroquina (18) y existen reportes variables con el
uso de antibidticos (17, 19). Es posible que los desenlaces
afortunados suelan estar magnificados por un sesgo de pu-
blicacién positivo, sin embargo debemos informar también
los resultados negativos como ocurrié con nuestra paciente
quien continud presentando nuevas lesiones a pesar del uso
de hidroxicloroquina.

Conclusion

La APP es una enfermedad poco frecuente de comporta-
miento benigno aunque con potencial de afeccién estética 'y
sicoldgica. Hace parte del diagnéstico diferencial de la es-
clerodermia localizada y los sindromes esclerodermiformes.
Algunos la consideran una variante superficial de la morfea.
En este caso reportado no hubo ninguna mejoria con el uso
de hidroxicloroquina durante ocho meses. Es importante
conocerla para evitar terapias o estudios innecesarios y
poder explicar al paciente la ausencia de complicaciones
sistémicas o deformantes locales para reducir su ansiedad.
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