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Elastosis Perforans Serpiginosa: studio di un caso

L’ Elastosis Perforans Serpiginogauna rara dermatosi perforante, frequentementeiass a malattie geneti-
che e caratterizzata da eliminazione transepiderdiidibre elastiche. Descriviamo il caso di unavgine donna
di 22 anni, affetta da Ehlers-Danlos di tipo vaao®| che presentava sulla coscia sinistra papittaretose ed
ipercheratosiche, distribuite a formare lesionufage. Le lesioni erano presenti da un anno. Easiseguita una
biopsia di tipo punch e I'esame istologico ha @& un’eliminazione transepidermica di materialdfiés la
colorazione specifica per le fibre elastiche hafeonato I'eliminazione transepidermica di elastifastata
quindi posta diagnosi dilastosis Perforans Serpiginosa € stata prescritta una terapia con isotretintmwpica:
nei tre mesi successivi & stata osservata unagfmreimissione delle lesioni.

Elastosis Perforans Serpiginosa: a case report.

Elastosis Perforans Serpiginosaa rare, perforating dermatosis, frequently eissed with genetic diseases and
characterized by the transepidermal extrusion asdtigl fibers. We describe a 22-year old femaleepataffected
by Ehlers-Danlos disease, vascular type, who ptedewith erythematous, keratotic papules distritute a
figurate pattern, localized on her left thigh. Tlasions were present since one year. A punch biogs/made
and the histopathologcal findings revealed a traideemal extrusion of bluish material; special isthir elastic
fibers confirmed the transepidermal eliminatioretsstin. A final diagnosis dlastosis Perforans Serpiginosas
made and a treatment with topical isotretinoin staged, with partial remission of the lesionsrafieee months.

Introduzione

L’ Elastosis Perforans Serpigino$BPS) & una rara patologia dermatologica del gruggiie derma-

tosi perforanti di origine dermica. E consideratea wondizione benigna, ad eccezione dei casi asso-
ciati a manifestazioni extracutanee. La sua ezogmatesi rimane sconosciuta. Si pensa che stimoli
irritativi, che coinvolgano il derma, inducano hazione di canali transepidermici con lo scopo di
eliminare I'agente irritante. E normalmente associ patologie ereditarie del tessuto connettivo e
all'utilizzo della D-penicillamina nella malattid Wwilson, nella cistinuria e nell’artrite reumateidil-
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2]. E caratterizzato clinicamente da papule e dagble normocromiche o eritematose, ipercheratoti-
che e desquamanti, che colpiscono solitamenteglarre del capo e del collo e gli arti superori J1-2

Il gold standarddiagnostico € il riscontro all’esame istologicdl@@lterazioni quantitative e qualita-
tive delle fibre elastiche dermiche e della lorimn@tazione trans-epidermica [3]. Non esiste una-ter
pia standard. E stata osservata in una piccoleeptrale di pazienti una remissione spontanea, altri
casi sono stati trattati con crioterapia, isot@tia, tazarotene, imiquimod, laser CO2, laser EGY&
laser pulsato [1-2, 4-6].

Caso clinico

Una giovane donna di 22 anni, affetta dalla sindrainEhlers-Danlos di tipo IV, o tipo vascolare,
giunta alla nostra osservazione, presso la CliDeanatologica di Pavia, Fondazione IRCCS Policli-
nico San Matteo, per la comparsa di lesioni cutadla coscia sinistra da circa un anno. All'esame
obiettivo erano presenti papule eritematose, ipgatbsiche e desquamanti che confluivano a costitui
re un pattern serpiginoso (Figura 1); le lesioanerlocalizzate sulla faccia anteriore della costia
stra e nella regione inguinale sinistra. Non sdemiziava nessun’altra lesione dermatologica ed in a
namnesi non era presente nessun trauma pregresd@mdnosi differenziale di follicolite e dermatofi
tosi viene esclusa dagli esami culturali, che t@w negativi per infezione batterica e/o micotica.
All’esame istologico si osserva la presenza didperatosi, acantosi e di un modesto infiltrato in-
fiammatorio polimorfo nel derma superficiale; imelisono presenti infundibuli piliferi ipercheratoti
con un infiltrato infiammatorio ricco di neutrofilAll'interno di un follicolo pilifero si notava lgre-
senza di materiale basofilo, pertanto si esegui@razione di Weigert per le fibre elastiche, lalgu
evidenziavano 'assenza di fibre elastiche nel desoperficiale, la presenza di fibre elasticheilsott
irregolari ed allungate nel derma reticolare, laspnza di canali di eliminazione transepidermica di
fibre elastiche (Figura 2) ed anche un agglomedatitbre elastiche all'interno del follicolo. Viene
quindi posta la diagnosi di EPS e viene stabilita terapia topica con istretinoina, che fodbw-up
della paziente ha portato ad ottimi benefici coguasi totale remissione delle lesioni.

Discussione

L'EPS e clinicamente caratterizzato da papule egbl@ ipercherasotiche e istologicamente da foci di
eliminazione dermica e transepidermica di fibrestithe alterate. Si tratta di una rara patologia
dermatologica classificata come dermatosi perfargmimaria, come la collagenosi reattiva per-
forante, la follicolite perforante e la malattiakiyrle. L'EPS é stata descritta per la prima volta
da Lutz nel 1953 e inizialmente denomin#teratosis Follicularis Serpiginosd;attuale deno-
minazione risale al 1958 ed e attribuita a DamrmadfPutkone [3].

L'incidenza di EPS deve essere ancora stabili@avia si sviluppa principalmente nella secondadedi
vita e il 75% delle persone colpite € di sesso hilasnion € stata invece riscontrata una differehiaciden-

za tra le varie razze [2]. Sono stati descritfi fzamiliari in associazione a differenti patologieditarie [7].
L'eziopatogenesi dellEPS rimane sconosciuta. Sispeche alterazioni del connettivo presente nel
derma, successivamente ad alterazioni biochimiadeyn danno meccanico o post-inflammatorio,
possano indurre la formazione di canali epidermifollicolari al fine di eliminare abnormi fibrezel
stiche che I'organismo riconosce come irritantijifAato et al. descrivono delle interazioni tra i pepti-
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di dell’elastina ed i loro recettori 67kDa espressll’epidermide attorno ai canali di eliminazione
transepidermica, le quali possono parteciparepallagenesi del disturbo [8].
L'EPS é classificato in tre varianti:
e idiopatico;
e reattivo, associato nel 25% ad alterazioni delu®ssonnettivo, come nella sindrome di E-
hlers-Danlos, nellautis laxa nella sindrome di Marfan, nellpseudoxanthoma elasticum
nell’ osteogenesis imperfeatanella sindrome di Down [2];
e associato all'utilizzo di D-penicillamina [1].

Si manifesta con papule o placche normocromichetengatose, ipercheratosiche ed asintomatiche o
pruriginose, confluenti a formare pattern anulargiformi o serpiginosi, circondate da lesioni Bate
te. Presentano un centro ombelicato dal quale veéinenato materiale dermico. Le lesioni sono ca-
ratteristicamente simmetriche ad eccezione di associati a sindrome di Down e casi derivanti da
terapia con D-penicillamina. Lesioni disseminatecsstate descritte in casi molto rari [9-11]. Laopa
logia coinvolge piu comunemente la regione del caplel collo e gli arti superiori. Le lesioni siisv
luppano lentamente, possono regredire spontaneamenin arco di tempo che puo intercorrere tra i
6 mesi ed i 5anni, lasciando una cicatrice supatéd1-2, 4].

L'istopatologia € ilgold standardper la diagnosi. L’'esame istologico € carattetizgall’eliminazione tran-
sepidermica e/o perifollicolare di fibre elastidasofile, detriti basofili e cellule infammatoriee fibre ela-
stiche sono sottili e numerose, e provocano facfi@immazione cronica nel derma superficiale, dhetidj-
cano la loro eliminazione. L'epidermide in gengrpaae acantosica ed ipercheratosica [1-2].

La diagnosi differenziale deve essere posta cgnaihuloma anulare perforante, la tinea corporis, la
sarcoidosi anulare, la calcinosi cutanea e la pan@tosi di Mibelli.

Il trattamento del’EPS e difficoltoso e non c’eseana terapia standard che porti ad una rispdsta cl
nica certa. Sono stati riportati casi trattati adtimi risultati con crioterapia con azoto liquid®con
terapie topiche quali isotretinoina, tazarotenemsiduimod [1, 4, 6, 12]. Risultati controversi sono
riportati in casi trattati con laser CO2, laseM&G e laser pulsato [5].

In conclusione abbiamo descritto una patologia @tohogica rara, in particolare in una pazien-
te di sesso femminile, laddove la patologia e piegéiente negli uomini, affetta da Ehlers-
Danlos di tipo 1V, o tipo vascolare, e con una lamzazione asimmetrica delle lesioni, che ri-
sultavano, a differenza della maggior parte dei dascritti che presentavano coinvolgimento
dell’estremo cefalico e degli arti superiori, preseagli arti inferiori.
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Tabelle e figure

Figura 1 Papule eritematose, ipercheratosiche, desgmanti e confluenti a formare un pattern ser-
piginoso, localizzate sulla coscia sinistra dellagziente.

A x - é p— «“’\
Figura 2. Colorazione di Weigert per le fibre elasthe: A) si osserva diminuzione delle fibre elastie nel derma
superficiale (10 x) B) a livello trans follicolaresono presenti fibre elastiche alterate (40 x) C) hderma al disotto
dell'area di eliminazione tras-epidermica si osseano delle fibre elastiche polimorfe e frammentatedQx).
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