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REVISION BIBLIOGRAFICA

DERMATOSIS CENICIENTA

Alberto Alonso Umanha Brenes'’
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RESUMEN:

La dermatosis cenicienta es una hipermelanosis idiopatica con maculas de color azul grisaceo, que fue descrita
inicialmente en El Salvador por Oswaldo Ramirez en 1957. Predomina en la poblacién hispana de piel fototipo IV,
siendo mas comun en adultos entre la segunda y tercera década de la vida. Aunque se desconoce la etiologia,
se han identificado factores predisponentes como la ingesta de nitrato de amonio, benzodiacepinas, exposicion
a pesticidas y fungicidas como clorotalonil, entre otros. A nivel histopatolégico se visualiza degeneracion
e hiperpigmentacion de la capa basal. Clinicamente, el térax y las extremidades proximales son las areas
anatomicas cominmente afectadas en esta enfermedad asintomatica y de curso cronico. La historia clinica y
el examen fisico son la base del diagndstico, asi como una biopsia de piel de los bordes activos para confirmar
el mismo. Aunque existen diversas opciones terapéuticas, solamente la clofazimina y la dapsona han mostrado
eficacia en el tratamiento de la dermatosis cenicienta. El liquen plano pigmentado y la pigmentacién macular
eruptiva idiopatica son dos de los principales diagnésticos diferenciales que el clinico debe considerar.
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ABSTRACT:

Ashy dermatoses is an idiopathic hypermelanosis with blue-gray macules, which was first described by Oswaldo
Ramirez in El Salvador in 1957. It predominates in the Hispanic population with skin type IV, being most common
in adults between the second and third decade of life. Although the etiology is unknown, predisposing factors
have been identified as the intake of ammonium nitrate, benzodiazepines, exposure to pesticides and fungicides
such as chlorothalonil, etc. Degeneration and hyperpigmentation of the basal layer is the main histopathologycal
characteristics. Clinically, the chest and the proximal extremities are the anatomical areas commonly affected in
this asymptomatic disease with chronic course. The clinical history and the physical examination are the basis
of diagnosis, the biopsy of the skin active borders confirms it. Although there are several treatment options, only
dapsone and clofazimine have shown efficacy in the ashy dermatosis treatment. Lichen planus pigmentosus and
idiopathic eruptive macular pigmentation are two of the main differential diagnoses, the clinician should consider.
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HISTORIA

El eritema discrémico perstans fue descrito por primera vez en El Salvador por Oswaldo Ramirez en 1957. Dermatosis
cenicienta fue el nombre que en dicha ocasién Ramirez le atribuy6 a esta alteracién pigmentaria, esto debido a que
utilizé el término “los cenicientos” para referirse a los pacientes afectados'.

En América del Sur posteriormente se le denomind eritema figurado crénico con melanodermia. No obstante,
Sulzberger propuso como un nombre mas simple y descriptivo: eritema discrémico perstans. El primer caso en los
Estados Unidos fue descrito en 1966 por Stevenson y Miura, mientras que los primeros reportes de estudios mediante
microscopia electronica datan de 19692,

DEFINICION

La dermatosis cenicienta se define como un trastorno adquirido e idiopatico de la pigmentacion dérmica, que se
presenta generalmente en forma de méaculas ovaladas de color gris ceniza o azulado. Esta hipermelanosis se
caracteriza por ser asintomatica®.

En los ultimos afos surgié una propuesta para hacer una diferenciacién entre el término de dermatosis cenicienta
y eritema discromico perstans, basado en que la lesion de ésta dltima debe siempre tener o haber tenido un borde
eritematoso. No obstante, no ha existido un consenso para diferenciar ambos términos en la nomenclatura y literatura
médica*°.

EPIDEMIOLOGIA

En adultos la mayor cantidad de casos se han registrado en la poblacién hispana, principalmente en aquellos de
piel mas oscura (fototipo IV segun la Escala de Fitzpatrick). En prepuberes la dermatosis cenicienta predomina en la
poblacion caucasica. No obstante, se ha documentado esta afeccion en afroamericanos, asiaticos e indios (6).

El eritema discrémico perstans se presenta por lo general entre la segunda y tercera década de la vida. Aunque en la
poblacion adulta se considera que no hay diferencia en el numero de casos entre hombres y mujeres, en la nifiez hay
una tendencia de predominio de esta enfermedad en las nifias con una relacién 1,5:1 sobre los nifios. El 8 % de los
casos ocurre en nifios©.

ETIOLOGIA

Se desconoce el agente etiolégico causante del eritema discromico perstans. Se ha planteado como una variante de
liquen plano o la manifestacion de una reaccién adversa a los medicamentos 7.

Existen diversos factores predisponentes que en mayor o menor medida se han relacionado con la aparicion y
desarrollo de la dermatosis cenicienta, los mas significativos se muestran en el Cuadro 1.
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Cuadro 1. Factores Predisponentes® 78

Ingesta de nitrato de amonio, etambutol, penicilinas o benzodiacepinas
Infestacion por Trichuris trichiura

Susceptibilidad genética

Exposicién a pesticidas y fungicidas

Medios de contraste para Rayos X

Enfermedad tiroidea (hipotiroidismo)

En el caso de la afeccion por nematodos, éstos se han documentado en pacientes VIH positivos. Por su parte, el
clorotalonil es el fungicida agricola que se ha asociado en mayor cantidad con el desarrollo de la enfermedad ©.

También se ha descrito la alergia ocupacional al cobalto, en menor medida, como un factor predisponente®.

HISTOPATOLOGIA

La degeneracion hidrépica de la basal en conjunto con microvesiculas, son los dos fendmenos iniciales a nivel
histopatoldgico que se visualizan en los pacientes con eritema discromico perstans. Ademas, es caracteristico observar
un infiltrado mononuclear celular, melanéfagos en la dermis superior, edema en las papilas dérmicas, incontinencia
pigmentaria y un infiltrado linfocitario perivascular en la dermis superficial® ',

Los bordes eritematosos tienden a perderse con la cronicidad de la lesion, razén por la cual histopatoldgicamente
se hace més evidente la extensién de la hiperpigmentacion de la capa basal y una mayor cantidad presencial de
melanofagos’ 6.

El estrato cdrneo por lo general no sufre alteraciones, pero se puede documentar una leve atrofia a nivel de la
epidermis. La tincién de Fontana-Masson se considera como la mas apropiada para visualizar la extensién del
pigmento intraepidérmico’.

Se considera que el dafio a los melanocitos y a los queratinocitos de la capa basal es secundario a una respuesta
inmunoldgica anormal frente a los antigenos. El antigeno 1 beta asociado a la funcién de los leucocitos (LFA-1B), la
molécula de adhesion intercelular 1 (ICAM-1) y las moléculas del Complejo Mayor de Histocompatibilidad Clase I,
estan involucrados en el proceso de afeccién de la membrana basal y los melanocitos®.

PRESENTACION CLINICA

La lesién caracteristica es una méacula ovalada, irregular, de color grisaceo-azulado, que afecta el cuerpo en forma
simétrica y de predominio bilateral®®.

La lesion inicial se caracteriza por presentar bordes eritematosos activos e indurados. Conforme va progresando
la patologia, las méaculas con un diametro promedio inicial de 0,5 cm, presentan un cambio evidenciado por bordes
hipopigmentados y limites mal definidos, asi como un aumento de lesiones en numero y tamarfio hasta converger en
parches. Es en este momento donde generalmente se hace el diagnostico®.

Comunmente la lesion inicial se localiza en el térax y las extremidades proximales, siendo el cuello y la cara las
regiones menos afectadas. Durante la evolucién de la dermatosis cenicienta por lo general no se ven comprometidas
palmas, plantas, cuero cabelludo ni mucosas3.

La dermatosis cenicienta se caracteriza por un curso asintomatico, sin embargo en forma ocasional se ha descrito el
prurito como manifestacion clinica aislada''.
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El inicio de esta patologia es insidioso y presenta un curso crénico. En nifios los parches hiperpigmentados son mas
propensos a resolver con el tiempo, en comparacién con la poblacién adulta®.

DIAGNOSTICO

Una historia clinica detallada en conjunto con un examen fisico exhaustivo, constituye el primer paso para un
diagndstico de dermatosis cenicienta.

Es fundamental indagar por el tiempo de aparicion, evolucion y caracteristicas de la lesion, presencia o ausencia
de sintomas, exposicion a factores predisponentes o falta de una causa directa que explique su patogénesis. No
obstante, hay que tener en consideracion que esta entidad es frecuentemente un diagnostico de exclusion®.

Aungue los hallazgos histopatolégicos no son patognomanicos, la biopsia de un borde activo es el procedimiento a
seguir para confirmar el diagndstico y descartar otras dermatosis.

TRATAMIENTO

A'lo largo de los afios se han utilizado muchas opciones terapéuticas, incluyendo: esteroides topicos, antibiéticos,
tretinoina, radiacion ultravioleta y tratamiento laser. Anivel sistémico se ha utilizado: clofazimina, dapsona, griseofulvina,
hidroxicloroquina, isoniazida y corticoesteroides. Sin embargo, en la actualidad no existe un tratamiento efectivo contra
la enfermedad, por lo que la experiencia y el conocimiento del clinico es un aspecto por considerar® " '3,

De los tratamientos anteriores, la clofazimina es el que ha tenido mayor éxito terapéutico. Es un medicamento
antinflamatorio y antimicrobiano que tiene una tendencia a pigmentar la piel en forma generalizada, por lo que
se ocultan las lesiones de la dermatosis de cenicienta. Ademas, mediante su accion antinflamatoria disminuye
considerablemente la expresion de un antigeno de adhesion inflamatoria y las moléculas del Complejo Mayor de
Histocompatibilidad Clase 117,

La dapsona actla suprimiendo la inflamacion mediada por linfocitos y neutréfilos, asi como regulando la respuesta
inmunoldgica®.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Existe una gran cantidad de diagnésticos diferenciales que el médico debe considerar cuando orienta el diagnéstico
de una dermatosis cenicienta, los mas comunes se muestran en el Cuadro 2.

Cuadro 2. Diagndsticos Diferenciales "¢ 2

Liquen plano pigmentado

Pigmentacion macular eruptiva idiopatica
Dermatitis de contacto

Eritema multiforme

Tifa versicolor

Dermatosis ocupacional con hiperpigmentacion
Dermatosis asociadas a medicamentos
Melanosis adquirida universal

Melasma

Hemocromatosis

Amiloidosis macular

Lepra tuberculoide

Enfermedad de Addison
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El liquen plano pigmentado se diferencia en que se manifiesta con méaculas de color negro-pardo, sin borde activo,
en areas expuestas y zonas de flexién. Ademas, esta entidad puede afectar mucosas, mientras que la dermatosis
cenicienta no compromete estas areas °.

La pigmentacion macular eruptiva idiopatica se diferencia en que las méaculas son de coloracion café, asi como el
hecho de que resuelve en forma espontanea con el pasar de los afios™.
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