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Resumen: La atrofodermia idiopatica de Pasini y Pierini es una
entidad poco frecuente y de etiologia atin no esclarecida, se
presenta con una frecuencia hasta seis veces mayor en mujeres
que en hombres y una posible asociacién con la esclerodermia
localizada (morfea). Presentacién del caso. Paciente femenina
de 30 afios, quien consulté por una lesién asintomdtica de
dos anos de evolucion en el glateo izquierdo. En el examen
fisico se evidenci6 una placa ovalada, deprimida y acrémica en
su centro, que mide cinco por diez centimetros. La paciente
habia sido tratada previamente con multiples terapias topicas sin
obtener mejoria clinica. Intervencién terapéutica. Se realizé la
biopsia de piel que demostraba cambios minimos en epidermis,
homogenizacién y adelgazamiento de coldgeno sin afeccién de
anexos. Se hizo correlacién con los hallazgos clinicos y se decidié
iniciar tratamiento con esteroides intralesionales de alta potencia
(aceténido de triamcinolona). Evolucién clinica. Posterior a la
administracién de dos aplicaciones del medicamento, con cuatro
semanas de diferencia entre ellas, se evidencié la resolucién
completa de la dermatosis. Un mes después de la tltima dosis la
paciente no mostré recidivas.

Palabras clave: Atrofia, esclerodermia localizada, esteroides,
atrofodermia.

Abstract: Idiopathic atrophoderma of Pasini and Pierini is a rare
entity of unclear etiology, occurring as much as six times more
frequently in women than in men, with a possible association
with localized scleroderma (morphea). Case presentation. It
is about a 30 years old woman who consulted with an
asymptomatic lesion of two years of evolution on the left gluteal
region. Physical examination revealed an oval plaque, depressed
and acromic in its center, measuring five by ten centimeters. A 30
years old female patient who consulted about an asymptomatic
lesion of two years of evolution on the left gluteal region. Physical
examination revealed an oval plaque, depressed and acromic
in its center, measuring five by ten centimeters. The patient
was previously treated with multiple topical therapies without
clinical improvement. Treatment. Skin biopsy showed minimal
changes in the epidermis, homogenization, and thinning of the
collagen without adnexal involvement. After a correlation was
made with the clinical findings, starting treatment with high-
potency intralesional steroids (triamcinolone acetonide) was
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recommended. Outcome. After administering two applications
of the drug, four weeks apart, the complete resolution of the
dermatosis was evidenced. One month after the last dose, the
patient showed no recurrence.

Keywords: ~ Atrophy, localized scleroderma, steroids,
atrophoderma.

INTRODUCCION

La atrofodermia idiopatica de Pasini y Pierini (AIPP) es una dermatosis poco frecuente que afecta la
organizacién de las fibras de coligeno dérmico. Se manifiesta clinicamente como 4reas de atrofia. Sin embargo,

estas caracteristicas no son evidenciables en todos los casos'. Aunque algunos autores la consideran una
variante localizada de la morfea, para otros se trata de una entidad nosolégica completamente distinta’.
Se presenta como parches tnicos o multiples bien delimitados, hiperpigmentados, no indurados, con una
ligera depresion de la piel, que pueden converger y formar un 4rea confluente con la consiguiente atrofia’.
Fue descrita por primera vez en 1923 por Pasini, quien le asigné el nombre de «atrofodermia idiopética
progresiva». Trece anos después, Luis Pierini estudid esta dermatosis y establecié una posible relacién con la
esclerodermia localizada. Posteriormente, Canizares le asigné el término atrofodermia idiopdtica de Pasini
y Pierinil. Su etiologfa permanece incierta.

La AIPP usualmente se presenta con mayor frecuencia en mujeres que en hombres, con una relacién

6:1% principalmente en personas jévenes entre la segunda y tercera década de vida, aunque existen reportes

de casos congénitos. No parece que exista predominio en alguna regién geografica o etnia especifica®. Las
lesiones permanecen sin cambios significativos y evolucionan de manera asintomética durante el curso de la
enfermedad, con un aumento de tamafio hasta adquirir sus caracteristicas clinicas e histolégicas definitivas.
Una vez establecidas, no involucionan de manera espontinea.

En la actualidad hay pocos casos de abordajes terapéuticos exitosos reportados en la literatura, siendo su
tratamiento un reto para la practica dermatoldgica, motivo por el cual resultan de mucho interés aquellos

abordajes terapéuticos que parecen ser prometedores'™.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente femenina de 30 afios de edad que consult en la Unidad de Salud Especializada de
San Jacinto, San Salvador, El Salvador, con historia de presentar una lesién atréfica, acrémica y asintomdtica
de dos afios de evolucién.

En la evaluacién fisica se evidenci6 una dermatosis localizada en los cuadrantes superior ¢ inferior externos
del gluteo izquierdo. La dermatosis estaba constituida por una placa atréfica, de superficie lisa, deprimida,
de forma ovalada con bordes bien delimitados en acantilado, que media 5 x 10 centimetros. En su interior
presentaba una mécula acrémica, ovalada, de limites poco precisos que media 3,8 x 7,5 centimetros, de
consistencia blanda, evolucién crénica y asintomatica (Figura 1).

No tenia antecedentes patoldgicos personales o familiares de relevancia. Recibié multiples tratamientos
previos que incluian esteroides tépicos, cremas emolientes y antibidticos sistémicos sin evidenciar mejoria. La
biopsia de piel report6 leve infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular e intersticial a nivel de la dermis.
En la dermis media describié una homogenizacién minima de colédgeno, sin afeccién de anexos cutdneos. En
la epidermis no presenté cambios significativos (Figura 2).
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INTERVENCION TERAPEUTICA

Debido a la falla terapéutica previa, por via tdpica, se decidié emplear la via intralesional con aceténido
de triamcinolona (vial de 50 mg en 5 mL) en dos sesiones con una diferencia de cuatro semanas entre las
aplicaciones. En cada sesién se administraron dos mililitros de triamcinolona y un mililitro de lidocaina al 2
% para una mejor tolerancia al dolor durante la aplicacién.

EVOoLUCION CLINICA

En el segundo control (cuatro semanas después de aplicar la primera dosis), se evalué la evolucién de la lesion,
en la que se observé una mejoria clinica marcada. Se aplic la segunda dosis del esteroide. (Figura 3).

Se cit6 a la paciente para su seguimiento cuatro semanas después de la segunda dosis y se evidencié la
resolucién completa de la dermatosis, posterior a dos meses de iniciado el tratamiento (Figura 4).

Después de un mes de haber finalizado el tratamiento, los resultados terapéuticos satisfactorios se
mantuvieron estables (ausencia de atrofia), con una leve hipercromia residual en el 4rea tratada.

DIAGNOSTICO CLINICO

Los hallazgos histolégicos en la biopsia de piel fueron inespecificos y no constituyeron un criterio diagndstico
definitivo por si mismos, por lo tanto fueron correlacionados con las caracteristicas y el tiempo de evolucion
de la dermatosis en el contexto clinico de la paciente, que llevaron al diagndstico de una atrofodermia
idiopdtica de Pasini y Pierini.

Discusion

En la actualidad, la AIPP sigue siendo un reto en cuanto a su etiologia y criterios apropiados de diagnéstico

clinico e histolégicos4'6. Desde su descripcién original, por parte de Pasini en 1923, se han planteado
diferentes etiologias, aunque ninguna de ellas con el peso suficiente para ser aceptada como una explicacion
definitiva de esta dermatosis®”.

La teoria neurogénica o zosteriforme plantea que algunos factores ligados con una predisposicién a errores
en la migracién de células nerviosas a partir de la cresta neural durante el periodo embrionario podrian

condicionar el aparecimiento de lesiones atréficas con distribucién unilateral y zosteriforme, con base en

una serie de casos reportados a través de los anos®?. Por otro lado, la teoria genética supone la existencia
de elementos relacionados con la genética y que podrian permitir la trasmisién hereditaria de la dermatosis.

Weiner y Gant reportan la aparicién de AIPP en dos hermanos'®. Kim Sung Kwon describe el caso de una
nifa de dos afios de edad, cuya dermatosis estaba presente al nacimiento; sin embargo, no se describe un
cuadro clinico similar en otro miembro de la familia®’.

En otro orden, la teorfa infecciosa plantea la asociacién con una infeccién concomitante por Borrelia
burgdorferi. Diferentes autores han descrito la presencia de titulos anormalmente elevados de anticuerpos
IgM e IgG contra B. burgdorferi. A pesar de ello, los criterios para enfermedad de Lyme no se cumplen
en estos pacientes. Se describe una mejorfa clinica (discreta) obtenida en estos pacientes al ser tratados con
antibiéticos derivados de las penicilinas, tanto por la via oral como parenteral’.

Aunque para muchos autores, la AIPP es una forma «abortiva» (presentacién incompleta, debido a que
no cumple todos los criterios clinicos e histolégicos) de la morfea localizada, lo més adecuado es establecer
una clasificacién que de alguna manera facilite el abordaje de esta disyuntiva. La escuela argentina (Pieriniy
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Borda) propone una clasificacién en dos variantes de la dermatosis: la AIPP «verdadera», la cual permanece
sin cambios en los hallazgos clinicos e histoldgicos con el paso de los anos; la otra, una variante que parece
estar relacionada clinica e histolégicamente con morfea. De esta tltima, se conocen diferentes formas de
presentacién: (1) AIPP con caracteristicas clinicas e histoldgicas que son similares a la morfea (variante
«abortiva» ); (2) AIPP que se presenta de forma simultdnea con lesiones de morfea; (3) AIPP con lesiones
que a través de los afos adquieren caracteristicas tipicas de morfea; (4) AIPP que evoluciona a esclerosis
sistémical?’?.

Los autores consideran que la paciente podria incluirse en la primera de las variantes («verdadera»).
Lo anterior, con base en la evolucién clinica y los hallazgos histopatolégicos, que a pesar del tiempo de
desarrollo permanecian sin modificaciones en cuanto a la textura de la piel, elemento crucial en el diagnéstico
de la esclerodermia localizada. Considerando también que los cambios més relevantes en la dermatosis de
la paciente fueron el aumento progresivo del tamano de la lesién y la acentuacién de la discromia que
acompanaba a la misma, puede orientarse el diagndstico hacia una AIPP «verdadera».

Las lesiones evolucionan de manera asintomatica durante el curso de la enfermedad, aumentando de
tamano y adquiriendo sus caracteristicas. Una vez establecidas, no involucionan de manera espontanea.
Los sitios anatémicos que suelen estar comprometidos con mayor frecuencia son: el tronco, espalda,
térax, abdomen y los brazos, en orden de mayor a menor. La cara, manos y pies normalmente no estdn
comprometidos. Las lesiones suelen ser bilaterales y simétricas, aunque se han descrito casos de distribuciéon
zosteriforme.

La dermatosis estd constituida por placas deprimidas, hipercrémicas o del color de la piel. Sin embargo, en
este caso en cuestion, pueden desarrollarse dreas acrémicas en el interior de las lesiones. Los bordes suelen ser
bien delimitados, ddndole un aspecto en «acantilado» o «plato invertido». Su tamano puede oscilar entre
dosy cinco centimetros, pero en casos infrecuentes pueden confluir y abarcar un mayor tamano, adquiriendo
un aspecto crateriforme. En la AIPP, la piel que se encuentra en la periferia de las lesiones es de caracteristicas
normales y no se observa un halo hipercrémico, elemento que contribuye a su distincién con morfea. A la
palpacion, se ha reportado una consistencia ligeramente indurada y un aspecto escleroso, pero puede que no
se presenten mayores cambios en este aspectol’4’9’14.

El principal diagndstico diferencial con el que la AIPP comparte ciertas caracteristicas clinicas e
histoldgicas es la morfea localizada. Sin embargo, no existe un consenso respecto a si la AIPP se trata de una

variante de morfea o es una entidad distinta"*”!>, Pese a ello, y con base en diversos estudios, a criterio de los

autores se ha de considerar a la AIPP como una entidad distinta de la esclerodermia localizada®'>!°, Para el
caso de la paciente antes descrita y tomando en cuenta las caracteristicas clinicas e histoldgicas, el diagndstico
de AIPP parece razonable, puesto que cumple con muchos de los criterios, entre los cuales se pueden enlistar
los siguientes: edad de aparicion temprana, sexo femenino, evolucién crénica, aspectos clinicos e histoldgicos
de la lesién compatibles con AIPP, no presentar tendencia a la resolucién esponta’mea%. Otros diagnésticos
diferenciales pueden incluir la anetodermia primaria y la atrofodermia lineal de Moulin, cada una de ellas
con patrones histolégicos diferenciales*”.

Los hallazgos en las biopsias de piel suelen ser minimos e inespecificos y consisten en una epidermis normal
o ligeramente atréfica, pudiendo existir hiperpigmentacién de la capa basal. A nivel de la dermis papilar
y media se puede encontrar un infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial minimo, compuesto por
linfocitos, histiocitos y células plasmaticas. Las fibras de coldgeno presentan cambios minimos que consisten
en engrosamiento y homogenizacion a nivel de la dermis reticular, edema en el interior de dichas fibras en
los segmentos superiores de la dermis™®'?18, recalcando que estos hallazgos son inespecificos y no son por si
solos un criterio diagndstico definitivo. Sin embargo, pueden ayudar al momento de establecer un diagndstico

diferencial con morfea. En el caso de la paciente, muchos de los elementos antes citados se encontraban

presentes, favoreciendo el diagnéstico de AIPP*C,
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Actualmente, esta es una entidad cuyo tratamiento sigue siendo un reto®®. Hay estudios que describen
diferentes resultados con respecto al uso de antibidticos sistémicos, bajo el supuesto que la B. burgdorferi
est¢ implicada en la patogenia de pacientes con anticuerpos IgG positivos. Algunos estudios describen la
utilizacién de dosis variables de penicilina oral y doxiciclina 200 mg cada dia por via oral durante dos a

tres semanas, con lo que se obtuvieron resultados favorables>®'*, Asi mismo, el uso de antipaladicos ha

demostrado ser eficaz en unos pocos casos1%1% 1os esteroides tépicos no parecen ofrecer ninguna mejoria

€n estos pacientesw.

El uso de corticosteroides por via intralesional es un abordaje que no se habia empleado hasta el
momento en esta dermatosis. Aunque el uso de esteroide tdpico y por via sistémica tiende a ser un abordaje

relativamente frecuente. Con base en su mecanismo inmunosupresor y antiinflamatorio es considerado en

4,6,19

diversos estudios como un abordaje de primera linea y, pese a que los resultados fueron excelentes en la

paciente al utilizarlo por via intralesional, estos deben ser tomados con cautela y continuar investigando al
respecto4'6.
En las lesiones hiperpigmentadas se ha sugerido que el uso de liser Q-switched podria mejorar dicha

condicién®.

ASPECTOS ETICOS

Para la presentacion de este caso se respetd la confidencialidad de la paciente; se tuvo su aprobacion a través
del consentimiento informado y se desarroll6 conforme a los principios de la Declaracién de Helsinki.
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FIGURA 1
Lesion atréfica, ovalada, de bordes netos en acantilado

a. Presencia de drea de piel acromica en su interior, blanda a la palpacién y asintomdtica. b. Mayor aumento
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FIGURA 2
Hematoxilina y eosina. Epidermis sin cambios significativos
A nivel de la dermis superficial se observa leve infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular.
a. En dermis media se observa homogenizacién minima de la coldgena. No hay compromiso
de los anexos (10x). b. Mayor aumento (40x). Fibras de coldgeno homogenizado y adelgazado

FIGURA 3
Lesion ligeramente deprimida, con disminucién notable de 4rea de piel acrémica
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FIGURA 4
Resolucién completa de la dermatosis
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