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ARTiCcULO DE REVISION

Dermatosis cenicienta: revision y diagnostico diferencial

con otros trastornos pigmentarios idiopaticos

Francisco Urbina', Emilio Sudy', Sergio Gonzélez?

RESUMEN

La dermatosis cenicienta es un trastorno pigmentario infrecuente
que se presenta en individuos de piel morena, especialmente en
centroamericanos. Las lesiones consisten en manchas hiperpig-
mentadas de coloracion gris-azulada, principalmente localizadas
en la cara, tronco y brazos. Su principal diagnostico diferencial
debe ser planteado con tres dermatosis pigmentarias de origen
idiopatico: eritema discromico perstans, pigmentacion macular
eruptiva idiopatica y liquen plano pigmentoso. Hay consenso en
considerar al eritema discromico perstans como la misma enfer-
medad, pero con un borde eritematoso transitorio. La pigmenta-
ci6n macular eruptiva idiopatica es clinicamente similar, pero sin
una dermatitis de interfase al estudio histopatologico, y sélo mues-
tra una pigmentacion de la capa basal, incontinencia pigmentaria
y melanoéfagos en la dermis. Finalmente, el liquen plano pigmento-
so debe ser considerado como una variedad pigmentada de liquen
plano.

Palabras clave: Dermatosis cenicienta; eritema discromico
perstans; liquen plano pigmentoso; pigmentacién macular erup-
tiva idiopatica

SUMMARY

Ashy dermatosis is an infrequent disorder of pigmentation, which
predominantly occurs in darkly pigmented individuals, specially
in central americans. The lesions consist of bluish-gray hyperpig-
mented patches mainly located on the face, trunk and arms. Its
main differential diagnosis must be raised with three idiopathic
pigmentary disorders: erythema dyschromicum perstans, idio-
pathic eruptive macular pigmentation and lichen planus pigmen-
tosus. It has been widely accepted that erythema dischromicum
perstans is the same disease, but with a transient erythematous bor-
der. Idiopathic eruptive macular pigmentation is clinically similar
but without an interfase dermatitis at histopathologic studies, only
showing increased pigmentation of the basal layer and pigmen-
tary incontinence and many melanophages in the dermis. Finally,
lichen planus pigmentosus must be considered as a pigmented va-
riant of lichen planus.

Key words: ashy dermatosis, erythema dyschromicum perstans,
lichen planus pigmentosus, idiopathic eruptive macular pigmen-
tation.

INTRODUCCION

Descrita por Ramirez en el Salvador en 1957, la der-
matosis cenicienta es una enfermedad relativamente
infrecuente, de etiologia desconocida, caracterizada por
manchas de coloracién grisdcea, de tonalidad variable,
localizadas especialmente en cara, tronco y brazos'. El
tamanio de las lesiones varia entre maculas de 1 centime-
tro hasta manchas extensas, a las que en forma ocasional
s¢ les describe transitoriamente en su fase activa un bor-
de eritematoso, 0 mas raramente palpable?, por lo que
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es también conocida como eritema discromico perstans,
nombre ampliamente aceptado como sinénimo, aunque
discutido y objetado por algunos autores®. La evolucién
del cuadro es hacia la cronicidad, con crecimiento de las
lesiones y aparicion de otras nuevas, formando a veces
por confluencia lesiones mas extensas de bordes polici-
clicos.

Se presenta una revision del tema, haciendo énfasis en el
diagnostico diferencial con cuadros semejantes.
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ETI0oLOGiA

La etiologia de la enfermedad es desconocida. En un es-
tudio prospectivo de 23 casos de dermatosis cenicienta
se descartaron como posibles agentes causales algunas
enfermedades infecciosas, parasitosis, treponematosis,
etc., aunque en ocho casos se detectdé un aumento del
titulo de antiestreptolisina sin evidencia de estreptoco-
cia, tres pacientes mostraron Entamoeba histolytica al
examen parasitologico y otros seis habian presentado
infeccion parasitaria por E. histolytica, T. trichiura y A.
lumbricoides en anos anteriores*. Ya previamente Ste-
venson y Miura® habian descrito un caso de dermatosis
cenicienta asociado a parasitosis intestinal por T. trichiu-
ra, cuyo tratamiento fue seguido de una cesacion de la
actividad de las lesiones. En otra serie de nueve casos®,
cinco se relacionaron con atopia, tres con enfermedad
tiroidea, y otros dos tenian antecedentes de urticaria o
angioedema. La enfermedad también ha sido asociada
a la ingesta de nitrato de amonio en un paciente’, a la
ingesta de un medio de contraste radiografico en otro
caso® y mas recientemente se la ha relacionado con el
Virus de la Inmunodeficiencia Humana®'’. Existen otros
casos descritos en relacion al pesticida clorotalinol' y al
fungicida fucilade'. En otro caso, en un paciente porta-
dor de una dermatitis de contacto al cobalto, hubo re-
currencia de lesiones en relacion a la exposiciéon'. Tam-
bién la erupcion ha sido descrita en relacion a la ingesta
de antibiéticos como sulfas y penicilina*'’ o benzodiaze-
pinas'*, y mas recientemente tras el uso de omeprazol en
cuatro casos''.

Se ha postulado que el origen de la dermatosis cenicien-
ta podria estar determinado por contacto, ingestion o in-
halacion de algiin contaminante ambiental, que de esta
manera afectaria a individuos predispuestos'’. Al pare-
cer, el proceso patologico primario de la enfermedad ra-
dicaria en la capa de células basales'”; la degeneracion
hidropica de la basal originaria la incontinencia pigmen-
taria y la discontinuidad de la lamina basal permitiria
una ruta de egreso para los granulos de melanina desde
la epidermis dafnada hacia los melanofagos dérmicos'.

CLiNICA

Respecto a la clinica, las lesiones consisten en manchas
de coloracion grisacea, de tonalidad variable, localiza-
das especialmente en cara, tronco y brazos (Figura 1),
respetando unicamente el cuero cabelludo, mucosas, y

Figura 1
Multiples maculas y manchas de color azul-cenizo en la espalda.

las regiones palmo-plantares®. Su tamaio fluctia entre
manchas que cubren grandes areas, o pequefias macu-
las de un cm. Su disposicién, tamano y coloraciéon ha
llevado a la descripcion de variantes clinicas, tales como
formas numulares, y otras de coloracion castafia?'. Mas
raramente se han descrito formas unilaterales'®*.

Su inicio suele ser insidioso y rara vez se resuelve en for-
ma espontanea en la edad adulta, aunque en la infancia
puede remitir entre 2 y 3 afos después de su inicio en la
mayoria de los casos™"*. Este Gltimo autor sefiala que
el 52% de los casos en etapa prepuberal se desarrolla en
pacientes caucasicos, 36% en hispanos, 4% afroamerica-
nos, 4% asiaticos y 4% no especificado. A conclusiones
similares llegan Torrelo e/ al ** en su serie de 14 casos, la
mayoria de origen caucasico, con resolucién espontanea
en el 50% de ellos.

La enfermedad aparece en todas las edades y ha sido
descrita con mayor frecuencia en mujeres, las que pro-
bablemente consultan mas, obedeciendo a razones cos-
méticas. Por lo general es asintomatica, aunque puede
acompanarse de ligero prurito, tendiendo a la cronici-

dad.

Es mas frecuente en individuos de piel morena y ha sido
descrita principalmente en América Central, aunque es-
poradicamente también se han descrito casos en EE.UU
o Europa (muchos de los cuales eran pacientes hispa-
nos, de piel morena o de raza negra)**>67: 2.:26.27,28, 29.30
o incluso en asiaticos'®*!. En pacientes de piel clara, la
tonalidad grisdcea puede no desarrollarse o ser de una
tonalidad muy tenue y dificil de apreciar en fotos, como
en los pacientes finlandeses de Palatsi*’. Esto también



Figura 2
Vision panoramica que muestra ortoqueratosis, atrofia epidérmica
e hiperpigmentacion de la dermis superficial. HE, 200x.

podria explicar algunos casos descritos como liquen in-
visible pigmentogeno en la literatura francesa, o como
liquen pigmentoso en Japén y que presentan una histolo-
gia similar. Diversas similitudes clinico histologicas entre
la dermatosis cenicienta y el liquen plano han llevado
a plantear que ambas entidades sean variantes de un
mismo proceso. Bhutani* en 1974 describié 40 sujetos
con un trastorno pigmentario semejante a la dermatosis
cenicienta, 11 de los cuales concomitantemente presen-
taron otras lesiones histologicamente confirmadas como
liquen plano, denominando la condicién como liquen
plano pigmentoso. En forma similar, Naidorf y Cohen®
describieron un caso de dermatosis cenicienta que dos
aflos después evolucioné a un liquen plano tipico.

HisTOPATOLOGIA

Los hallazgos histologicos son caracteristicos, pero no
patognomonicos, y consisten en vacuolizacion de las
cé¢lulas epidérmicas basales, edema papilar e infiltrado
linfohistiocitario perivascular, localizado principalmente
en la dermis papilar con un ntimero variable de melané-
fagos (Figuras 2 y 3). En las lesiones mas antiguas o inac-
tivas, hay fibrosis papilar y persisten los melanéfagos con
vacuolizacion focal de las células basales’. En algunos
casos se han descrito cuerpos coloides en la uniéon der-
moepidérmica o en la dermis®*!83!
sis, con microvesiculas espongioticas, edema en dermis
papilar y exocitosis™.

, 4sl Como €spongio-

En la inmunofluorescencia directa se han descrito
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Figura 3
Aumento mayor que muestra alteracion vacuolar en queratinocitos
basales, fibrosis en la dermis papilar, numerosos melanofagos y
escasos linfocitos perivasculares. HE, 400x

cuerpos coloides positivos para IgG 18 IgM y C4°,77 %
en algunos casos, mientras que en otros la reaccion ha
sido negativa®.

A la microscopia electrénica destacan dilatacion de los
espacios intercelulares, con retracciéon de los desmo-
somas y presencia de material amorfo; la lamina basal
se encuentra interrumpida por defectos y hay cambios
vacuolares intracelulares en las capas inferiores de la
epidermis; en la dermis hay macréfagos mononucleares
que contienen granulos de melanina'’.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El principal diagnostico diferencial a considerar es el
eritema discromico perstans, nombre propuesto por
Sulzberger, que para muchos autores es un sinénimo de
la dermatosis cenicienta. Sin embargo, muestra ciertas
caracteristicas a mencionar: a la clinica se detecta en un
primer momento una banda eritematosa sobreelevada
en la periferia de la lesion (o haberla presentado), que
desaparece tras unos meses®* %%y a la histopatolo-
gia muestra hallazgos caracteristicos, pero no unifor-
mes, consistentes en vacuolizaciéon de la basal® 3 % 3 3%
*, incontinencia pigmentaria® * > >3 "infiltrado lin-
fohistiocitario perivascular®* > *. La historia de la der-
matosis cenicienta fue iniciada por Ramirez en 1957 en
el Primer Congreso Centroamericano de Dermatologia,
al describir bajo la denominaciéon de ‘Los cenicientos’
varios pacientes con una pigmentacion grisicea — como
ceniza — con diferentes localizaciones. Pocos afios des-
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pués, Convit et al” de Venezuela, publicaron cinco casos
de pacientes con lesiones semejantes, pero que, ademas,
con el crecimiento de las mismas, presentaban un erite-
ma palpable en su periferia, que fue descrito como una
cuerda; estos autores sugirieron el nombre de ‘Erythema
chromicum figuratum melanodermicum’ y la postula-
ron como una nueva enfermedad, haciendo referencia
al final del articulo que los casos de Ramirez podrian
posiblemente ser similares a los descritos por ellos. Fi-
nalmente, adoptaron el nombre de ‘eritema discromico
perstans’ sugerido por Sulzberger. En nuestra opinion,
esta denominaciéon corresponde simplemente a una va-
riante inflamatoria o inicial de la dermatosis cenicienta
descrita por Ramirez. De hecho, en una revision mayor
de 139 casos de este autor”, también se describen algu-
nos casos de eritema perilesional, pero no palpable (Fi-
gura 4). Su descripciéon como eritema discromico persis-
tente es un mal nombre ya que por definicion el eritema
es una macula o mancha, por lo tanto, no palpable, ni la
discromia es constante ni tampoco persistente (perstans)
ya que, con el tiempo, los casos que presentaban eritema
afladido mostraba ser transitorio o no detectable.

Otro proceso con ciertas similitudes es la pigmentacion
macular eruptiva idiopatica (también descrita con los
nombres de pigmentaciéon maculosa adquirida, pigmen-
tacion maculosa multiple idiopatica, melanosis lenticu-
lar generalizada, pigmentacion en manchas eruptiva
de naturaleza indeterminada, melanodermia en placas
y melanodermia maculosa adquirida)®*. Se presenta
como una pigmentacion, clinicamente indistinguible
de la dermatosis cenicienta, con maculas generalmente
asintomaticas, de color pardo a azul-pizarra, ovaladas
o circulares, de alrededor de un cm de diametro, loca-
lizadas preferentemente en el tronco, cuello y raices de
los miembros, la mayoria de las veces respetando cara
y mucosas. Predomina en la infancia y adolescencia sin
distincién por sexos® 36 37: 38,39, 40.41
dente de una lesion inflamatoria asociada o precedente
—salvo dos casos relacionados con una pitiriasis rosada
previa®~ ni de ingesta de medicamentos que puedan
atribuirse como causa de la hiperpigmentacion. A la
histopatologia muestra ausencia de una dermatitis de in-
terfase, siendo sus hallazgos principales la presencia de
macrofagos cargados de melanina en la dermis y pig-
mentaciéon de la basal, con infiltrados linfohistocitarios

. No existe el antece-

leves y perivasculares en la dermis superior. El tamano
y nimero de melanocitos es normal. Suele desaparecer
entre 1y 2 anos.

Figura 4
Maculas hiperpigmentadas con eritema periférico.

El liquen plano pigmentoso™ *:* afecta a ambos sexos

y aparece entre la primera y la séptima década de vida,
aunque en la mayor serie el 87% tenia entre 15 y 46
afios*. Se presenta en forma de maculas azuladas o gri-
saceas, redondas u ovaladas pequenas, mal definidas, en
ocasiones confluentes, formando lesiones mayores; sus
margenes son irregulares y se atentian hacia la periferia;
afectan habitualmente la cara, frente y regiones preauri-
culares -casi siempre afectadas en forma inicial-, extre-
midades superiores, abdomen y parte alta de la espalda
(céfalo-caudal). Muestran simetria y no estan siempre
confinadas a zonas expuestas al sol, con un curso insi-
dioso y progresivo, con oscurecimiento de las lesiones.
Ninguno de los casos descritos present6 un eritema peri-
lesional al examen, ni tampoco lo referian como antece-
dente. Entre un tercio y la mitad de los casos puede ha-
ber prurito asociado. Su curso es cronico y persistente,
con remisiones y recaidas®.

Una proporcion significativa de pacientes puede presen-
tar lesiones simultaneas de liquen plano. La mayoria de
los casos descritos proceden de la India o Asia, entre los
que un numero significativo (desde un tercio a la mayo-
ria de los pacientes) se realizaba masajes corporales con
aceites de mostaza o AMLA oil, y/o empleaba tinturas
de cabello que lo contenia’ **, pero no existia aparente-
mente una relacion causal. El aceite de mostaza también
es usado para cocinar y en la preparacion de medici-
nas naturales. Contiene alil-tiocinato, que es un poten-
te fotosensibilizante que puede jugar algin papel en su
desarrollo*. Algunos pacientes también habian estado
usando Henna y/o tinturas de cabello por largos perio-
dos, sin que se pudiera establecer tampoco una relacion
causal*.
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A la histologia, muestra degeneraciéon hidrépica de
las células basales de grado variable, con abundante pig-
mento melanico en el estrato basal y espinoso; algunos
casos muestran hiperqueratosis e hipergranulosis. En la
dermis hay infiltrados variables linfohistiocitarios, en

Tabla 1
Principales caracteristicas clinico-histologicas de la dermatosis cenicienta (DC), eritema discromico perstans (EDP), pigmen-

algunos pocos casos en banda inflamatoria continua y
cuerpos coloides ocasionales, asociado a incontinencia
pigmentaria con melanoéfagos cargados de melanina. En
sintesis, se le considera una variedad pigmentada de li-
quen plano*.

tacion maculosa eruptiva idiopatica (PMEI) y liquen plano pigmentoso (LPP), basadas en las principales series

DC

EDP

segin frecuencia

26%, abdomen 4%,
cara y cuello 4%*

Espalda™

PMEI LPP
7-47 y mas®, 11-36%,5-50°, 9-19%, 120", " B 43
Edad 1463 8112, 53 5169 13-62%,12-50%, 9-68
38 El
M 12/F14%, M3/F2*, M1/F2?, el F%’/Fl\g’g/m ’ M 56/ F68*,
Sexo M 6/F17* M3/F1%, F1*¥ M 6/F5%
5 més de un drea’; . P
e A 6 mds de un drea, | P .
5 mas de un drea, localizado™: 98 mds de un drea,
15 mds de un drea, 1 localizada®; 2 localizados. 8 n’1és de 26 localizados™;
Distribucion 8 localizada® 1 mds de un drea, A 6 localizado, 5 mas de un
3 localizado™; L drea®
1 Tocalizado® 5 localizado™
Cara. cuello. tronco Cuello, tronco, abdomen,
Localizacién E]é 65% !tronco Tronco, brazos y cara’; EE®; Cara y cuello, EE.SS,
Y N Tronco y sacro®; Tronco®; tronco*; Cara 75%°%;

Tronco 10, cara 3, brazos
7, pierna 8, cuello 4*'

Cara 72%*

Afectacion facial

69%*

sz; NOZZJU

38394
No 8,39.41

SISLM

Sintomas

Asintomitico o no
consignado

Generalmente
asintomatica, prurito
moderado ocasional?;

No mencionado™*’

Asintomatica la

£, 38,39,
mayoria 83241

62% asintomadtica
31,5% prurito
6.,5% ardor*;

Ardor ocasional®

Color lesiones

3/23 grisaceas 9/23
plomizo a marrén,
2/23 grises con
borde eritematoso, 9
mixtos®

Grisdceo?;
Eritematoso al inicio,
grisiceo al final’;
Grisdcea, marron,
azulada®; Grisdcea™

Marrén claro o
violdceas™;
Marrén o gris*';
Pardas®

Negro azulado 46%, gris
pizarra 29%, marrén
oscuro 15.3%,
marrén negruzco 9,7%*;
Azul pizarra a gris
acero™; Marrén oscuro®

Histologia

Vacuolizacién basal
(VB), incontinencia
pigmentaria (IP),
melandfagos dermis,
infiltrado
inflamatorio*

VB, IP, infiltrado
perivascular (IPV) en
manguito histiocitos y

melanéfagos’.
Vacuolizacién Malpighi,
edema dermis papilar, IPV
leve a moderado, con
histiocitos y melanéfagos
en fase activa; IP en fase
reposo’
Pigmentacién basal,
melanéfagos dérmicos™.
VB extensa, IPV e
intersticial con linfocitos
histiocitos y melanéfagos™

Pigmentacién basal (PB),
IP, infiltrado linfo-
histiocitario moderado™.
PB, IP, infiltrado linfo-
histiocitario
perivascular®'.
Hiperqueratosis
ortoqueratdsica,
acantosis, IP basal,
papilomatosis,
abundantes
melanéfagos™

Hiperqueratosis 13.8%
adelgazamiento
epidermis 7,7%, VB
78,5%,1PV 81,5%,
melanéfagos 63%
Infiltrado en banda
18.5%™.

VB la mayoria,
pigmentacion basal y
espinoso, infiltrado en
banda 15%%.
Hiperqueratosis 91%,
epidermis adelgazada
81%, VB 91%,1PV91%,

melanéfagos 100%*

Asociacién

Liquen plano en cuello™

Con variedades de liquen
plano en un tercio™

EE: extremidades; EE.SS: extremidades superiores; VB: vacuolizacion basal; IP: incontinencia pigmentaria;
IPV: infiltracion perivascular.
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En resumen, el eritema discromico perstans es seme-
jante a la DC desde el punto de vista histologico, pero
se diferencia en la clinica por el antecedente del borde
eritematoso transitorio. Por otra parte, la pigmentacién
maculosa eruptiva idiopatica es semejante o igual a la
DC desde el punto de vista clinico, pero se diferencian a
la histologia ya que la primera no muestra una derma-
titis de interfase como la DC. Por tdltimo, su diferencia-
cion con el liquen plano pigmentoso radica en que en
éste la afectacion inicial ocurre en la cara en la mayo-
ria de los casos, con diseminacion posterior; y desde el
punto de vista histologico, en algunos casos el infiltrado
es mas liquenoide, en ocasiones en banda, comparado
con el de la DC que es mas una dermatosis de interfase.
También algunos casos de liquen plano pigmentoso pre-
sentan conjuntamente lesiones tipicas de liquen plano.

En otro aspecto debe tenerse en mente las pigmentacio-
nes inducidas por metales pesados o medicamentos®.
Entre los primeros se incluye el mercurio y la plata; el
primero utilizado en productos topicos despigmentan-
tes y la plata por exposicién industrial, por ingesta, o
por uso topico de cremas que contienen sulfadiazina de
plata. Otros productos incluyen el bismuto, arsénico,
oro, litio y sales de fierro. Entre los medicamentos los
principales son antimaldricos, fenotiazina, tetraciclina,
minociclina y quimioterapéuticos como ciclofosfamida,
busulfan, melfalan, daunorubicina, bleomicina, doxoru-
bicina, 5-fluoruracilo, mecloretamina. En forma misce-
lanea, ACTH, amiodarona, clofazimina y anticoncepti-
vos orales, psoralenos y carotenoides.

TRATAMIENTO

En relacion a los diferentes tratamientos ensayados, la
mayoria han resultado infructuosos sin que exista una
terapia efectiva a la fecha. Se ha probado sin éxito el
empleo topico de corticoides e hidroquinona, mientras
que por via oral tampoco ha sido efectivo el uso de anti-
bidticos, griseofulvina, isoniazida o prednisona, al igual
que la luz ultravioleta”. En alguna publicacion se ha
destacado una mejoria considerable con el uso de la clo-
fazimina oral**; sin embargo, otros autores no lo han
confirmado®. En aquellos casos en que las lesiones han
desaparecido esto ha sido debido a una remisiéon espon-
tanea de la enfermedad.

CONCLUSION

Una revision critica de estos procesos plantea en
esencia, que la DC es una entidad caracterizada por
maculas hiperpigmentadas eruptivas idiopaticas, inde-
pendientemente de que tengan o no una dermatitis de
interfase a la histopatologia, lo que la diferenciaria de
la pigmentacion maculosa eruptiva idiopética®. Por otra
parte, segun estos mismos autores, el eritema discromico
perstans es igual a la dermatosis cenicienta, pero con el
antecedente o la presencia de un borde eritematoso49.
Finalmente, consideran que el liquen plano pigmentoso
es simplemente una variedad de liquen ruber plano, de-
biendo denominarse como tal y siendo un mero simula-
dor de las anteriores.

En nuestra opinién, la DC es una dermatosis pigmenta-
ria, de origen desconocido, descrita principalmente en
poblacion centroamericana. Se caracteriza por manchas
hiperpigmentadas de un color semejante a la ceniza, de
larga duracién, que generalmente no desaparecen en
forma espontanea, salvo en la mitad de los casos de pa-
cientes prepuberales, que son la minoria. Su principal
diagnostico diferencial es con tres dermatosis pigmen-
tarias idiopaticas: el eritema discromico perstans — que
seria el mismo proceso —que en una etapa inicial presen-
ta eritema en el borde de las lesiones, y que luego desa-
parece. Nos parece que es un mal nombre para designar
a la enfermedad, ya que solo representaria su etapa in-
flamatoria inicial y transitoria; ademas no es un eritema
y no es persistente. La pigmentacion macular eruptiva
idiopatica, que se diferencia principalmente desde el
punto de vista histopatologico, ya que no presenta la ti-
pica dermatitis de interfase de la DC (punto en el que
no coincidimos con Zaynoun ¢l al* quienes lo conside-
ran igual a la DC, aunque tengan histologias diferentes),
mostrando pigmento en la demis e hiperpigmentacién
de la capa basal. Finalmente, el liquen plano pigmento-
so, que muestra una histopatologia semejante a la der-
matitis de interfase de la DC, pero que es claramente
una inflamacién liquenoide, y debiendo considerarse
como una variedad pigmentada de liquen ruber plano.

No existe un tratamiento universalmente aceptado, y
solo se ha mencionado que en algunos casos la clofazi-
mina oral ha sido ttil.
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