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RESUMEN

La dermatosis cenicienta o eritema discrémico perstans, fue descrita en El Salvador en 1957 por el Dr. Oswaldo Ramirez; desde entonces,
se ha considerado como una hipermelanosis idiopatica, adquirida, crénica y de evolucién lenta, caracterizada por lesiones maculares
de color azul griséceo, similares a la ceniza. Afecta principalmente cara, cuello, tronco y extremidades. La mayoria de los casos han sido
reportados en América latina y Asia, afectando a personas de piel oscura, ambos sexos y desde el afio de edad hasta los 80 afios. El
diagnostico es por correlacién clinico-patoldgica, debido a la similitud con patologias como el liquen plano pigmentado y la pigmentacién
macular eruptiva idiopdtica. Desde su descubrimiento se han probado esquemas terapéuticos siendo el uso de dapsona y clofazimina
las opciones que han alcanzado mayor eficacia. El caso clinico es el de una mujer de 41 afios con lesiones grisdceas en cara, cuello y
brazos, quien fue diagnosticada por dermatologia como xerosis y liquen plano simple, durante tres afios recibié manejo con cremas
hidratantes, corticodes y antihistaminicos hasta que realizan biopsia de piel identificindose dermatosis cenicienta e iniciando tratamiento
con clofazimida con mejorfa notable. (MED.UIS. 2011;25(1):79-85).
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ABSTRACT

Ashy dermatosis - erythema dyschromicum perstans

The ashy dermatosis or erythema dyschromicum perstans was described by Oswaldo Ramirez from El Salvador in 1957. It is an acquired,
chronic, idiopathic hypermelanosis of long-standing evolution that is characterized by blue-gray color macules that look like ash. It usually
affects the face, neck, trunk, and extremities. Most of the cases have been reported in Latin America and Asia. It usually affects dark
skin people of both sexes and from ages ranging from one to eighty years. The diagnosis is achieved by clinico-pathological correlation
because of the similarities with other disease such as lichen planus pigmentosus and idiopathic eruptive macular pigmentation. Since
its discovery, many therapeutic regimes have been tried, but dapsone and clofazimine are the most effective choices. The clinical case
is about a 41 year old woman with gray lesions on the face, neck and arms, who was diagnosed by dermatologist like xerosis and lichen
planus, handled for 3 years with moisturizers creams, corticosteroids and antihistamines until a biopsy specimen was taken, the ashy
dermatosis was identified and the treatment with clofazimine was started, producing great improvement.(MED.UIS. 2011;25(1):79-85).
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INTRODUCCION

en nuestra atencién diaria. El objetivo de presentar
este caso clinico, es dar a conocer la evolucidn propia
de esta patologia y sus diagndsticos diferenciales,
para poder ofrecer un manejo adecuado o un

El eritema discrdmico perstans o Dermatosis
Cenicienta (DC), es wuna enfermedad poco
frecuente a nivel mundial, pero al ser la poblacién
hispanoamericana la mas afectada por esta

patologiat, y al no tener una etiologfa clara hasta el
momento, es un tema que se debe tener presente

direccionamiento oportuno hacia una consulta
dermatoldgica.

Articulo recibido el 6 de febrero de 2012 y aceptado para publicacion el 11 de abril de 2012.
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DEFINICION

La DC es un trastorno en la pigmentacién de la piel de
origen desconocido, indoloro, de evolucién crénica,
progresién lenta, que afecta frecuentemente a
individuos de piel oscura™, generalmente con una
sensibilidad cutdnea a la luz determinada por un
fototipo IV segin la clasificacion de Fitzpatrick
(Tabla 1),> que se caracteriza por una hipermelanosis
con multiples maculas de color azul-grisdceo o
cenizo que afectan dreas localizadas en «cara,
cuello, tronco y extremidades, sin preferencia
por dreas fotoexpuestas. Estas lesiones crecen
centrifugamente. Con el tiempo, las lesiones tienden
a confluir pudiendo llegar a comprometer gran parte
de la superficie corporal en muy pocas oportunidades
toda la superficies.

Tabla 1. Clasificacién de Fitzpatrick?.

MED.UIS. 2012;25(1):79-85

Los tipos de piel mds comunes en Colombia
teniendo en cuenta la escala de fototipos son el Il
y el IV de la clasificacion de Fitzpatrick (piel mestiza

y negra).

PATOGENIA

La etiologia de la DC es desconocida, pero diversos
factores han sido asociados con su desarrollo
como ingesta de nitrato de amonio, parasitosis
intestinal causada por nematodos, medios de
contraste radiolédgicos de administracién oral,
pesticidas como el clorotalonil, toxinas,' dermatitis
de contacto alérgica al cobalto y endocrinopatias,
especialmente enfermedad tiroidea’, carcinoma
bronquial* y en pacientes con infeccién por virus de
la hepatitis C*y por VIH.?

Tipo Definicién

Tipo I Piel blanca. Se quema con facilidad. No se broncea. (Albino, caucésico con pecas)

Tipo I Piel blanca. Se quema con facilidad. Se broncea minimamente. (Caucésico con piel clara)

Tipo IIT Piel ligeramente morena. Se quema moderadamente. Se broncea lentamente. (Mezcla caucésica, europea méas oscura)
Tipo IV Piel morena. Se quema minimamente. Se broncea moderadamente. (Europeo asiatico, americano mediterraneo)

Tipo V Piel muy morena. Rara vez se quema. Se broncea bien. (Afroamericanos, amerindos)

Tipo VI Piel negra. No se quema. Profunda pigmentacién. (Africano, afroamericano)

Los tipos de piel mas comunes en Colombia teniendo en cuenta la escala de fototipos son el lll y el IV de la clasificacion de Fitzpatrick (piel

mestiza y negra)?.

En base a los hallazgos histopatologicos, esta
dermatosis puede considerarse como un estadio
temprano de reaccién inflamatoria, a un agente
ambiental quimico, que puede ser adquirido por
via oral o tdépica que lleva al desarrollo de una
hiperpigmentacién’. Seguin estudios inmunologicos
de Miyagawa vy cols 19895 puede tratarse de una
anormalidad inmunoldgica mediada por células,
asociada a la expresion de antigenos en los
queratinocitos de la epidermis y a la fuerte expresidon
de OKT4 y OKT6 en las células de Langerhans, a
infiltracién dérmica por linfocitos T tipo CD4 y CD8
positivos y a la presencia de cuerpos coloides con
depdsitos de IgG, como también ocurre en el liquen
plano'. Ademas, hay evidencia de proteinas CD36
en la epidermis con lesidn de queratinocitos que
implica reaccién de hipersensibilidad. En la dermis se
han encontrado infiltrados de CD69 y marcador de
células citotéxicas CD94. Sin embargo, ain no hay
suficiente informacién que explique estos hallazgos.*

EpiDEMIOLOGIA

La DC es mas comun en América Latina y Asia. Afecta
mas frecuentemente a las mujeres y a un amplio
rango de edades (1-80 afios); pero es mas frecuente
en la segunda década de la vida®. A diferencia de lo
que ocurre con los adultos, en niflos es mas frecuente
en laraza blanca”®.

En un estudio realizado en el Hospital del Nifio Jesus
en Madrid, Espafia, con nifios menores de diez
afios con diagndstico clinico e histoldgico de DC, se
encontré que el 58% eran del sexo femenino y que
82% eran de origen caucasico. ?

En un estudio realizado en Honduras con pacientes
con DG, se encontrd que el 31,6% tenian menos de
20 afos, el 47,4% tenian entre 21-50 afos y el 21%
eran mayores de 50 afos. El 65,8% de los pacientes
estudiados era del sexo femenino y el 55,3% era
fototipo IV de Fitzpatrick.”
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MANIFESTACIONES CLINICAS

La DC suele ser asintomatica; sin embargo, algunas
personas presentan prurito o ardor durante la
fase activa de la enfermedad. Con implicaciones
cosméticas, con una larga evolucion de entre
tres meses a 12 afos’. Suele afectar cara, cuello,
tronco y extremidades, sin preferencia por dreas
fotoexpuestas y respeta palmas, plantas, ufias,
mucosasy cuero cabelludo?®. Laslesioneslocalizadas
en cara y cuello son generalmente de distribucién
simétrica. Las lesiones caracteristicas son manchas
de forma oval a policiclica, de color azul pizarra, gris-
claro o cenizo, que varian desde 5 mm hasta varios
centimetros y que se extienden lentamente hacia la
periferia (ver Figura 1A)®.

i il bl

Figura 1. Crecimiento de las lesiones. Imagen creada por la autora.

A.Macula grisacea inicial. B. Borde eritematoso, lesion activa. C.
Halo hipocréomico. D. Coloracion grisacea en bordes con aumento
de tamaiio de la lesion.

En su etapa activa presentan bordes elevados y
eritematosos de 1. a 2 mm de grosor (ver Figura 1B),
que luego se desvanecen formdndose en su lugar un
halo hipocrémico (ver Figura 1C). Este es sustituido
por la coloracién grisacea de la lesién (ver Figura
1D)". Las lesiones antiguas tienen un halo palido que
contrasta con el color normal de la piel, acentuando
el color grisdceo de las lesiones. También hay
lesiones de recaida™ que afectan dreas previamente
hiperpigmentadas, y que se caracterizan por la
aparicién en su interior de un area de coloracidon
gris-pizarra y con su respectivo halo eritematoso.
Por ultimo, las manchas de evolucién reciente en
donde presentan una doble alteracién pigmentaria
constituida por la nueva tonalidad grisacea y la
disminucién de la pigmentaciéon normal de la piel.™

La enfermedad evoluciona en forma de brotes
0 reactivaciones ocasionales dentro de una
actividad lenta permanente, con la aparicion de
nuevas manchas que manifiestan actividad a nivel
de los bordes de las lesiones, generando prurito
moderado.™

DERMATOSIS CENICIENTA

DiacNo6sTICO

No existe ningun estudio de laboratorio que de un
diagnostico definitivo de DC', solo la biopsia de
piel ayuda a descartar otros diagndsticos ya que el
patrén histoldgico de la DC es poco especifico?, la
biopsia debe incluir el borde eritematoso activo, ya
que es donde mejor se muestran los cambios®. Se
observa el estrato cdrneo sin alteraciones, con una
leve atrofia epidérmica y extensa hiperpigmentacion
de la capa basal, confinada a las células basales y
suprabasales®. La melanina se observa focalmente
en los queratinocitos alrededor de la epidermis y
en el estrato cérneo. Asi mismo, existe una discreta
vacuolizacién de las células de la capa basal, llamada
degeneracion hidrépica o por liquefaccidn.

La biopsia muestra hiperqueratosis y una epidermis
de espesor normal o discretamente atréfica. Puede
haber hiperpigmentacion homogénea y focos de
vacuolizacién de la capa basal con formacién de
cuerpos coloides. En dermis superficial y media, se
aprecian abundantes melandfagos y un infiltrado
inflamatorio perivascular constituido principalmente
por linfocitos>8. Estos hallazgos en conjunto nos
ayudan a confirmar el diagndstico, y a descartar
entidades como el liquen plano pigmentado, en
donde la epidermis tiende a ser atrdfica, el infiltrado
inflamatorio es denso y se suelen disponer en banda3.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El principal diagndstico diferencial es el liquen plano
pigmentado, dadas ciertas similitudes histoldgicas,
que se caracteriza por maculas hiperpigmentadas
que predominan en dreas fotoexpuestas y en zonas
de flexion. Puede afectar las mucosas a diferencia
de la DC®. También se debe hacer diagndstico
diferencial con otros tipos de liquen como el liquen
plano atrdéfico, dermatitis de contacto, eritema fijo
pigmentado, lepra tuberculoide, mal del pinto?,
pitiriasis rosada, hemocromatosis, erupcién por
farmacos como la carbamazepina o etambutol,
argiria, melasma, urticaria pigmentosa, enfermedad
de Addison, dermatitis caldérica, amiloidosis macular,
papilomatosis confluente y reticulada*®.

TRATAMIENTO

A pesar de los estudios y los seguimientos realizados
a pacientes con DC, aun no hay un tratamiento
100% efectivo. Se han utilizado corticoides tépicos,



FORERO N

fosfatos de cloroquina, griseofulvina, protectores
solares, hidroquinona, terapia con luz ultravioleta
y queratoliticos sin ningudn resultado; sin embargo,
estudios recientes han demostrado que la dapsona
y la clofazimina pueden controlar la enfermedad.
En algunos estudios realizados con dapsona a dosis
de 100 mg/dia por tres meses, se ha observado
una marcada disminucidn de la pigmentacion de
las lesiones existentes y la no aparicién de nuevas
lesiones; sin embargo, su uso ha sido limitado por
sus efectos adversos”'®, tiende a usarse con mayor
frecuencia la clofazimina, que es una amina derivada

Tabla 2. Reporte de paraclinicos

MED.UIS. 2012;25(1):79-85

de fenazinas, se acumula en las grasas y colorea la piel
de manera uniforme, con efectos inmunomoduladores
(disminuyendo la expresién de antigenos en la
epidermis y la infiltracidn linfocitaria) por lo que actua
principalmente en la etapa inflamatoria de la DC. Se
administra en dosis promedio de 100mg tres veces
por semana durante tres a cinco meses o0 en esquema
de dosis de 100 mg cada tercer dia en pacientes con
peso menor a 40 kg o 100 mg al dia en pacientes
con peso mayor a 40 kg, utilizando el medicamento
durante tres meses, con una reduccidén posterior a 200
y 400 mg a la semana respectivamente®,

PARACLINICOS Enero 2008 Enero de 2010 Mayo 2010 Agosto 2010 Noviembre 2010
TSH 3.65 mU/I 4.4 mU/l 2,77 mu/l
TGO 29.9 mU/ml 36.1T mU/ml
TGP 25.2 mU/ml 20 mU/ml
Cuadro hematico hemoglobina 10g/dl hemoglobina 14g/dl,
hematocrito 31% plaguetas 253.000/
plaguetas 290.000/ mm3 blancos 6000/
mm3 mm3
blancos 8900/mm3 VCM 89,6 fl
VCM 76 Fl RDW 19%.
HCM 24 pg
RDW 19%
fosfatasa alcalina 92,7 mU/ml
DNA N anticuerpos negativo
por IFI
ANA por IFI no reactivo
Biopsia de piel DC
Hierro sérico 38 ug
Transferrina 203 mg/dl
Capacidad de 427 ug (200-400)
combinacion del normal
hierro
Indice de saturacién 8,9% (20-50) normal
de transferrina
T4 libre 5,77 mU/I
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PRESENTACION DE CASO

Paciente femenino de 45 afios que acudid alaconsulta
externa de medicina general en noviembre de 2007,
por presentar un cuadro de tres afios de evolucion
caracterizado por resequedad en la piel del cuello y
extremidades, acompafiada de prurito intenso que
se exacerbaba con el sudor, el polvo y los cambios
de temperatura. Recibié tratamiento con cremas
hidratantes y antialérgicos (corticoides tdpicos y
antihistaminicos orales) sin mejoria. Al examen fisico,
el médico general encuentra xerosis en el cuello y
leve eritema en las extremidades. Ante la ausencia
de una causa aparente de este prurito y a la falta
de respuesta a los tratamientos convencionales, se
decide remitir al servicio de Dermatologia. En dicho

Tabla 3. Manejo farmacolégico

Noviembre 2007 Hidroxicina 25mg al dia
Enero 2008
Agosto 2010 Clofazimina 100 mg/dia por 60 dias

Octubre 2010 Clofazimina 100 mg/dia.

Prednisolona 5mg al dia, loratadina 10mg cada 12 horas, ketotifeno 1mg en la noche

DERMATOSIS CENICIENTA

servicio, observan xerosis generalizada y escamas
ictiosiformes en la piel de las extremidades, por
lo que llegan al diagndstico de xerosis, solicitan
examenes e inician manejo sintomatico.

En enero del 2008, teniendo en cuenta el reporte de
los paraclinicos (ver Tabla 3) y la evidencia de lesiones
hiperpigmentadas en las extremidades superiores e
inferiores y en cuello, se considera el diagndstico de
liquen simple crénico o liquen de Vidal, manejandolo
con corticoides sistémicos y antihistaminicos (ver
Tabla 4) y se programa un control a los 45 dfas, al cual
no asiste. La paciente reconsulta a medicina general
en noviembre de 2009, en donde se evidencia
hiperpigmentacion de la piel de cara y extremidades,
con coloracidén grisacea, xerosis, y excoriaciones en

las aéreas afectadas. Refiere que, a pesar del manejo
dado por Dermatologia, las lesiones crecieron, por lo
que es remitido nuevamente.

Dermatologia la revalora en enero de 2010,
observando manchas color café grisdceo a nivel de
sitios de fotoexposicidn acompafadas de prurito,
se envia paraclinicos por lo que DC y esclerodermia
son consideradas como diagndsticos diferenciales,
(ver Tabla 3) y se toma biopsia la cual es reportada
como DC. Antes de iniciar el manejo con Dapsona, se
reinterroga a la paciente encontrando antecedente
de higado graso. Considerando que la paciente
ademas presentaba anemia, no se pudo utilizar dicho
medicamento, por lo que la paciente fue enviada a
medicina interna en mayo de 2010 donde solicitan
examenes (ver Tabla 3) para descartar enfermedades
autoinmunes siendo estos negativos e inician
tratamiento con hierro, obteniéndose mejoria en
reportes de paraclinicos (ver Tabla 3), por lo que
se contrarremite a Dermatologia, con la indicacién
de continuar manejo con sulfato ferroso por seis

meses mds. Dermatologia encuentra a paciente con
aclaramiento de la pigmentacién de las manchas
localizadas a nivel de cara y brazos y decide iniciar
tratamiento con clofazimina.

Figura 2. Paciente femenina de 45 aios con maculas hipercromocas

color café en cuello y térax anterior.
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Posterior a dos meses de tratamiento irregular por
dificil entrega del medicamento por parte de la
Entidad Prestadora de Salud, contindan apareciendo
nuevaslesiones anivel detdrax, persistenlasmanchas
de color ceniza a nivel de cara y térax y se evidencia
rarefaccién del cabello a nivel frontal y parietal,
por lo que se ordena control de perfil tiroideo, (ver
tabla 3) el cual esta normal. Por lo que se continta
manejo por seis meses mas (ver Tabla 4). Al mes la
paciente refiere disminucidn en la caida de cabello,

Figura 3. Lesiones color café grisaceo en brazo derecho.

Figura 4. Lesiones color café grisaceo en brazo izquierdo.

aclaramiento de las manchas en cara, cuello y brazos,
con ausencia de nuevas lesiones, prurito o xerosis. A
pesar de esto se le explica que debe continuar con el
mismo manejo por seis meses consecutivos y volver
a control.

84
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DiscusioN

Con el presente caso clinico, se demuestra que, en
etapas iniciales, es facil confundir la DC con otras
patologias como la xerosis y el liquen simple crénico,
por eso esimportante tener en cuentalos paraclinicos
como pruebas sanguineas como funcién hepatica,
tiroidea y serologias, que sirven para descartar
otros diagndsticos diferenciales, sin embargo la
Unica manera de diagnosticar con certeza la DC es
con la biopsia de piel, ya que, en algunos casos, los
hallazgos al examen fisico no son muy evidentes para
el médico poco entrenado en dermatologjia.

También cabe resaltar la importancia de un manejo
oportuno y prolongado, no hay un fdrmaco de
eleccion que elimine este padecimiento, con
medicamentos como la dapsona y la clofazimina
se ayudan a colorear uniformemente la piel ya
pigmentada®®. Estos medicamentos, a pesar de
encontrarse dentro del plan obligatorio de salud,
estan clasificados como leprostaticos, por lo que su
entrega en algunas EPS no es tan oportuna como
deberia, dificultando el control adecuado de Ia
enfermedad. Finalmente es importante concientizar
a los pacientes en la cronicidad del tratamiento
para que la adherencia al mismo y a los continuos
seguimientos sea adecuada.

CONCLUSIONES

La DC es una patologia de evolucidn crdnica, en
la mayoria de casos asintomdtica. En otros casos,
como el de la paciente del caso clinico, inicia solo
con prurito y xerosis, con el posterior desarrollo de
la pigmentacion dérmica. Se tiende a confundir esta
enfermedad con otras, por eso es importante tener
presente el uso de la biopsia que finalmente es la
Unica que puede llevarnos a un diagndstico certero
de esta dermatosis. Siempre se deben tener muy
presentes las caracteristicas de la lesién para poder
identificar en qué etapa de crecimiento estd, aunque
no siempre es facil saberlo.

Hasta el momento no se cuenta con un manejo
curativo, pero si con opciones para detener el
crecimiento de las lesiones y mejorar su apariencia
estética. Antes de iniciar cualquier manejo, es
importante tener presente los efectos adversos de
los farmacos para elegir el mdas idéneo y contar con
un despacho adecuado del mismo, que nos permita
cubrir los tres a seis meses de tratamiento necesarios
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segun el caso. Finalmente es importante saber de
la existencia de esta dermatosis, ya que afecta con
mayor frecuencia pacientes latinoamericanos y de su
diagndstico y manejo oportuno depende ofrecerle
una mejor calidad de vida a los pacientes.
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