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Eritema discrémico perstans:
a proposito de tres casos

Josefina A. Garais', Debora Landau’, lliana S. Garay?, Maria Kurpis® y Alejandro Ruiz Lascano*

El eritema discrémico perstans (EDP) es una hipermelanosis idiopatica asintomatica descripta por primera vez en el afio 1957
por el doctor Ramirez en El Salvador. Se caracteriza por maculas azul-grisdceas que, posteriormente, toman un color ceniciento
con borde eritematoso sobreelevado y de evolucion lenta. Se presenta en individuos sanos, de fototipo IV, es mas frecuente
en mujeres y en la segunda década de la vida. Se ha descripto principalmente en pacientes de América Central y del Sur. Su
respuesta al tratamiento es pobre, aunque la clofazimina ha mostrado ser Util. En este articulo, se describen tres casos clinicos
de distintas caracteristicas y se realiza una breve revision de la literatura.
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ABSTRACT

Erythema dyschromicum perstans: a three-case report

Erythema dyschromicum perstans (EDP) is an asymptomatic idiopathic hypermelanosis first described in 1957 by Dr. Ramirez in
El Salvador. It is characterized by blue-gray macules which subsequently turn to an “ashy” color with raised erythematous border
and slow evolution. Healthy skin type IV individuals are affected, being more common in women and at the second decade of life.
It has been described mainly in patients from Central and South America. Treatment response is poor, although clofazimine has
proved to be useful. Three cases with different features are described and a brief review of the literature is made.
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» INTRODUCCION En el siguiente articulo presentamos tres casos clinicos
que presentaron caracteristicas clinicas diferentes y reali-

El eritema discromico perstans, también denominado  zamos una breve revisién de la literatura.

dermatosis cenicienta o eritema cronico melanodérmico ;

figurado, es una hiperpigmentacién de origen descono- » CASOS CLINICOS

cido, asintomatica, de evolucion crénica y progresion

lenta, que afecta principalmente a individuos de piel os- Caso 1. Paciente de sexo femenino, de 28 arios, se en-

cura’. contraba en estudio por clinica médica por supuesta en-
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fermedad de Addison con valores de cortisol plasmatico
y adrenocorticotrofina dentro de limites normales. Como
medicacién habitual tomaba anticonceptivos orales desde
hacia siete afios. La paciente consulté en nuestro servicio
por maculas hiperpigmentadas asintomaticas en tronco
de dos afios de evolucién. A la anamnesis negaba toma
de otros medicamentos, negaba utilizar perfumes y ha-
ber trabajado con quimicos. Al examen fisico: paciente
de fototipo IV, presentaba maculas parduzco-grisaceas de
pequefio tamafo agrupadas en regiéon de escote (Figs. 1y
2), rostro (Figs. 3 y 4), cara anterior de brazos y dorso de
manos. En mucosas presentaba hiperpigmentacién de en-
cias, que referia desde siempre y no lo relacionaba con la
aparicion de las lesiones en piel. No se encontraron otras
lesiones a destacar en el tegumento.

Fig. 1: Maculas parduzcas ubicadas en regién de escote.

Fig. 2: Maculas en cara lateral de cuello.
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En ese momento se indico la realizacion de biopsias
con sospecha diagnéstica de eritema discrémico perstans
vs liquen pigmentoso.

El estudio histopatolégico informé epidermis adelga-
zada con degeneracion vacuolar focal y pigmentacién sec-
torial de la capa basal destacandose, a nivel de la dermis,
melanofagos e infiltrado inflamatorio linfomononuclear pe-
rivascular y discreto edema.

Con diagnéstico de eritema discromico perstans se in-
dicé comenzar tratamiento con clobetasol ungtiento en
tronco y mometasona crema en rostro, en dosis decrecien-
te. Ademas, fotoproteccién solar y evitar el uso de perfu-
mes.

Actualmente la paciente presenta mejoria leve de las
lesiones, sin implicancias estéticas para ella, por lo que
contintia cuidados de la piel con humectacion y fotopro-
teccion.

Fig. 3: Maculas hiperpigmentadas en rostro.

Fig. 4: Maculas en region frontal.
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Caso 2. Paciente de sexo masculino, 48 afos, sin ante-
cedentes personales patoldgicos conocidos, consulté
a nuestro servicio por presentar hiperpigmentacion en
dorso, asintomatica, de un afo de evolucién. Al examen
fisico: paciente de fototipo IV, se evidenciaron maculas
hiperpigmentadas en dorso alto, una méacula de mayor ta-
mafo en regién escapular derecha y otras mas pequefias
en regioén interescapular y hombro derecho (Fig. 5). Se de-
cide realizacion de biopsia para estudio histopatolégico
que evidencid, en epidermis, hiperpigmentacion basal con
abundantes cuerpos de Civatte y exocitosis de linfocitos.
A nivel de dermis, incontinencia de pigmento e infiltrado
inflamatorio perivascular. Se explica diagnéstico al pacien-
te y decide no realizar tratamiento.

Caso 3. Paciente de sexo femenino, de 46 afios, que con-
sulté a nuestro servicio por presentar hiperpigmentacion en
rostro, tronco y miembros superiores, asintomatica, de tres
afos de evolucion. Al examen fisico: paciente de fototipo
Ill, se objetivaron maculas marrén-grisaceas distribuidas
en rostro (Fig. 6), tronco superior (Fig. 7) y miembros supe-
riores. Con impresion diagnostica de eritema discrémico
perstans, se decidié realizar biopsia para estudio histopa-
tolégico, que evidencié en epidermis, hiperpigmentacion
lentiginosa de la basal y en sectores degeneracién vacuo-

Fig. 5: Macula parduzca en regién escapular derecha, obsérvese
dos mas pequefias a cada costado de la anterior.

» Eritema discromico perstans: a propdsito de tres casos

lar de la misma e incontinencia de pigmento. A nivel de
dermis, capilares ectasicos rodeados de infiltrado inflama-
torio linfocitario y frecuentes macréfagos. Se decide trata-
miento con emolientes a base de urea al 10%, corticoides
tépicos de baja potencia y protector solar. La paciente se
pierde en el seguimiento.

» DISCUSION

El eritema discromico perstans (EDP) o dermatosis ce-
nicienta (DC) fue descripta por primera vez en El Salvador
en 1957 por el doctor Osvaldo Ramirez'2. La enfermedad
fue aceptada como una nueva entidad nosoldgica en el
V Congreso Ibero-Latinoamericano de Dermatologia en
Buenos Aires en el afio 1963, con el nombre de Erythema
Dyschromicum Perstans?.

Fig. 6: Maculas marrén-grisaceas en rostro.

Fig. 7: Maculas marrén-grisaceas en region de escote.
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El EDP es una hipermelanosis idiopatica, adquirida, ge-
neralizada, macular, azul grisaceo ceiniciento®. Se trata de
una enfermedad crénica, de evolucién lenta, que deja una
pigmentacion permanente. Las lesiones son asintomaticas
y aparecen subitamente, sin signos ni sintomas prodromi-
cos™.

Esta entidad es mas comun en América Central, Amé-
rica del Sur y Asia. Afecta con mas frecuencia a personas
con fototipo cutaneo IV y a las mujeres. Por lo general, se
presenta en la segunda década de la vida?. ComUnmente
afecta la cara, los brazos, el cuello y el tronco, con distribu-
cion simétrica, aunque la presentacion unilateral también
puede ocurrir®.

Se desconoce la etiologia. Se ha planteado como una
variante del liquen plano o la manifestacion de una reac-
cion adversa a los medicamentos, pero esto no ha sido
demostrado®. Ademas, se la ha asociado con diversos fac-
tores, entre ellos:

e |ngestién de nitritos de amonio

e Parasitosis intestinales causados por nematodos

e Medios de contraste por via oral para estudios ra-
diolégicos

e Alergia al cobalto

e Factores ambientales

e (Carcinoma bronquial

e Infecciones por virus como, HIV o Hepatitis C

e Endocrinopatias como hipotiroidismo, diabetes

e \Vitiligo

e Anemia

e Dislipemias

e Factores neurocutaneos (melanosis neurocutanea) 2*

Clinicamente se manifiesta con méaculas hiperpigmen-
tadas de color azul gris cenizo (de ahi el término de “ceni-
ciento”)*. Estas maculas son asintomaticas; sin embargo,
algunas personas pueden presentar prurito o ardor en la
fase activa. Suele afectar cara, cuello, tronco y extremida-
des, sin preferencia por areas fotoexpuestas y respeta pal-
mas, plantas y cuero cabelludo, de distribucién simétrica,
que varian desde 0.5 a varios centimetros, de forma oval
o policiclica y se extienden centrifugamente y en su etapa
activa se acompafnan de bordes eritematosos elevados,
que representa la fase temprana de la actividad inflamato-
ria'S.

Las lesiones pueden presentar diferentes aspectos
morfoldgicos, los cuales fueron descriptos por Ramirez:

e Maculas grisaceas con bordes definidos. Los bor-
des no son elevados ni presentan cambios de colo-
racion aparente; tienden a tomar la forma elipsoide
y otras veces adoptan formas irregulares.

e Maculas discromicas, muy grisaceas, que tiene for-
ma elipsoide. En el interior de las maculas mas an-
tiguas, se observan otras de coloracion gris claro.

e Maculas redondeadas, ovales o irregulares, grisa-
ceas, que presentan un borde eritematoso, circi-
nado, facil de observar, las cuales constituyen las
lesiones tempranas®.

Carabajal y col. plantean dos formas clinicas con base

en el color, tamafo y disposicion:
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1. Dermatitis cenicienta castafa: inicialmente afec-
ta la cara, la zona V del escote, la parte alta del
torso, los miembros superiores, los muslos y las
piernas. Algunas poseen un borde rojizo en la pe-
riferia y posteriormente cambian a un color cas-
tafo, el cual finalmente cubre todo el tegumento.

2. Dermatitis cenicienta numular: maculas circula-
res y/o elipsoides, independientes, asintomati-
cas, escasas 0 muy abundantes, de limites siem-
pre precisos, localizadas en tronco, abdomen y
miembros superiores y cuyo color es gris o cas-
tafio claro®*.

No existe ningun estudio que de un diagnéstico defini-
tivo de EDP, la histopatologia es caracteristica de la enfer-
medad, aunque los hallazgos no son patognomonicos, por
lo tanto, la imagen histoldgica es diagnéstica sélo cuando
se correlaciona con la clinica®.

Histopatolégicamente, el EDP puede subdividirse en
lesiones activas o tempranas y en inactivas o tardias. La
epidermis suele presentar atrofia leve. Las lesiones activas
muestran degeneracion vacuolar de la basal y edema en
dermis papilar con infiltrado linfocitico. Las lesiones inacti-
vas muestran melanéfagos e incontinencia de pigmento en
la dermis con o sin infiltrado inflamatorio. Es importante,
cuando se selecciona el lugar donde se efectua la biopsia,
escoger un area con eritema activo, ya que es donde mejor
se muestran los cambios?35.

Los diagnésticos diferenciales a considerar son el
liquen plano pigmentado, dermatitis de contacto, erite-
ma fijo pigmentado, lepra tuberculoide, pitiriasis rosada,
hemocromatosis, erupcion por farmacos como la carba-
mazepina o el etambutol, melasma, urticaria pigmentosa,
enfermedad de Addison, amiloidosis macular, papilomato-
sis confluente y reticulada, pigmentacién macular eruptiva
idiopatica, eritema multiforme, tifia versicolor y melanosis
adquirida universal, entre otros'®7.

En cuanto al tratamiento, se han ensayado multiples
modalidades terapéuticas, en su mayoria con poco éxito,
incluyendo: protectores solares, queratoliticos, antibiéti-
cos, esteroides, antihistaminicos, dimetilsuféxido, isonia-
cida, griseofulvina, cloroquinas y retinoides?.

Actualmente se dispone de opciones para detener el
crecimiento de las lesiones y mejorar su apariencia estéti-
ca, sin lograr un manejo curativo de la patologia. Estudios
recientes han demostrado que la dapsona y la clofazimi-
na pueden controlar la enfermedad. Se ha limitado el uso
del primero por sus efectos adversos. Tiende a usarse
con mayor frecuencia la clofazimina, que es una amina
derivada de fenazinas, se acumula en la grasa y pigmenta
la piel uniformemente, con efectos inmunomoduladores
(disminuyendo la expresion de antigenos en la epidermis
y la infiltracion linfocitaria) por lo que actua principalmen-
te en la etapa inflamatoria de la enfermedad. Se adminis-
tra en dosis promedio de 100mg tres veces por semana
durante tres a cinco meses, 0 en esquema de dosis de
100mg cada tercer dia en pacientes con peso menor a
40kg, o 100mg al dia en pacientes con peso mayor a 40kg
durante tres meses, con una reduccion posterior a 200 y
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400mg a la semana respectivamente’. Segin Dominguez
Soto y col., los mejores resultados se han observado con
dosis de 50 mg/dia, llegando a la remision completa en
meses en algunos pacientes’. Los efectos adversos se lo-
calizan mas comunmente en piel, tracto gastrointestinal
y ojo. En piel, la coloracién rosa-anaranjada es comun
y desaparece meses después de discontinuar el trata-
miento. La dermatosis ictiosiforme es el segundo efecto
adverso mas comun, que mejora al disminuir la dosis y
con humectantes. El efecto adverso mas serio de la clo-
fazimina es el depdsito de cristales en la mucosa del in-
testino delgado, que puede causar una enteropatia fatal.
Hay depodsitos en la cérnea, sin afeccion visual. Otros
efectos raros son infarto esplénico y enteritis eosinofilica.
Se sugiere su utilizaciéon con precaucion durante el emba-
razo®’.

Como conclusién, queremos destacar las variadas for-
mas de presentacion de esta dermatosis y los multiples
diagnésticos diferenciales en los cuales podemos pensar.
Ademas, recalcar que se trata de una patologia con impli-
cancias principalmente estéticas y de tratamiento dificul-
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toso, ya que no se disponen hasta el momento de medidas
curativas.
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