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Paciente de sexo femenino de 56 afos de edad. Presenta desde hace 5 afnos
lesiones en ambos miembros inferiores, simétricas, asintomaticas. Dentro de los
antecedentes personales destaca diabetes tipo 1 desde los 27 afios de edad e

hipertension desde los 46.

En el examen histopatolégico se observa en dermis profunda una masa de colageno

necrobiodtico rodeado por infiltrado inflamatorio.

¢ Cual es su diagnéstico?



NECROBIOSIS LIPOIDICA

Esta entidad fue descripta por Oppenheim en 1929 como Dermatitis atrofica diabética.
En 1932, Urbach la denomina Necrobiosis lipoidica diabeticorum por presentarse en
pacientes diabéticos y en 1935 Godsmith publica el primer caso sin relacion con
diabetes por lo que la llama Necrobiosis lipoidica (NL), nombre con el que se la
conoce en la actualidad.

Se trata de una enfermedad granulomatosa cronica, que afecta tanto a pacientes
sanos como a diabéticos, y de éstos ultimos, con mayor predileccion a los de tipo 1.
Si bien no es patognomédnica, es considerada un marcador de diabetes,
especialmente desde 1960 cuando Muller y Winkelmann describen que el 90% de sus
pacientes presentaban diabetes, o desarrollaron la enfermedad o refirieron
antecedentes familiares. Sin embargo, para O'Toole y colaboradores, la asociacion es
menor ya que de 65 pacientes solo pudieron constatar diabetes en 11 de los casos y
Dandona y colaboradores estudiaron los niveles de hemoglobina glicosilada en 22
pacientes con NL, sin poder constatar anormalidades, por lo que se sugiere
actualmente que su relacién con la diabetes ha sido sobreestimada. Se presenta en el
1 al 3% de los pacientes diabéticos, principalmente tipo 1 y el 65 al 70% de los
portadores de NL es diabético. En el 10% de los casos, la lesion cutanea precede a
la diabetes, en el 20% es de aparicion simultanea y en el 40% restante es posterior.
En los pacientes no diabéticos debe estudiarse la asociacién con enfermedad de
Crohn, colitis ulcerosa, granuloma anular o sarcoidosis que estan presentes en el
30% de los casos. Existe una forma familiar.

La etiologia es desconocida, para algunos autores no estaria relacionada con el mal
control de la glucemia pero si es un marcador de mayor dafio organico. Cohen y

colaboradores concluyeron lo contrario ya que sus casos de NL se relacionaron en



forma directa con pacientes mal controlados y con diabetes de larga data. Por otro
lado, la NL es excepcional en nifos, De Silva estudié 1557 pacientes diabéticos tipo 1
menores de 15 anos, encontrando sélo un caso de NL.

Se presenta principalmente en el sexo femenino, entre los 25 y 40 afios de edad y la
cara anterior y lateral de las piernas constituye el 85% de los casos; pudiendo
observarse también en brazos, tronco, cara y cuero cabelludo. Clinicamente
comienza como una papula eritematosa, que evoluciona a noédulo y posteriormente a
placa, la cual avanza por sus bordes, dejando un centro amarillo parduzco, atréfico y
con telangiectasias. En ocasiones, especialmente posterior a traumatismos o
procesos infeccioso, se Ulcera. Si se examinan detenidamente las placas, pueden
observarse lesiones tipo comedones, que corresponden histolégicamente a la
eliminacién transepitelial de colageno necrobidtico.

Las lesiones pueden ser unicas o multiples, estas ultimas generalmente simétricas y
asintomaticas, raramente las pacientes refieren prurito, anestesia, hipohidrosis o dolor
cuando se ulceran. Su evoluciéon es muy prolongada, y se ha descrito evolucién a
carcinoma espinocelular asi como remision espontanea en el 20% de los casos.

En la histopatologia se observa en dermis papilar y subcutis, focos de colageno
necrobidtico, rodeados de una inflamacién granulomatosa compuesta principalmente
por linfocitos CD4 +. La membrana basal de los capilares se encuentra engrosada y
eventualmente se produce obliteracién de la luz. En ocasiones puede observarse
eliminacion transepitelial o transfolicular de colageno. En la inmunopatologia se han
descrito depdsitos de IgM, IgG, IgA y C3 en las paredes de los vasos, o que supone
una enfermedad vascular inmunomediada que secundariamente afecta al colageno.
Los diagndsticos diferenciales deben realizarse con granuloma anular, el que también

puede presentarse en pacientes diabéticos, los nédulos reumatoideos y con una rara



dermatosis, la granulomatosis disciforme de Mischer que es considerada un cuadro

intermedio entre NL y granuloma anular.

Tabla 1

Diagnésticos diferenciales histopatologicos de dermatosis con necrobiosis

Degeneracion de

Granuloma Necrobiosis Granulomatosis Nédulo
anular lipoidica disciforme reumatoideo
o o Necrobiosis
Necrobiosis en Necrobiosis difusa Granuloma con _ .
_ o o masiva bien
focos discretos mal delimitada poca necrobiosis o
delimitada
Colageno con Escasa cantidad Colageno

oclusién vascular

] . apariencia de colageno completamente
colageno incompleta S .
hialinizada necrobidtico degenerado
Histiocitos
Histiocitos en _ _ Linfocitos y Empalizada muy
_ difusos, empalizada ]
empalizada macrofagos marcada
no clara
Células gigantes Frecuentes
) . Raras Raras
poco comunes células gigantes
_ Pared vascular _ Hiperplasia
Poco cambio Infiltrado _ _
engrosada y rara . capilar, signos de
vascular perivascular

vasculitis

Localizado en

dermis

Localizado en

dermis y subcutis

Localizado en
dermis y subcutis

Localizado en
subcutis

Existen numerosas opciones terapéuticas descritas en la literatura, todas con escaso

indice de curacion. Se refiren dentro de los mejor estudiados el uso de corticoides

tépicos, oclusivos,

intralesionales o sistémicos.

Los agentes fibrinoliticos, la

nicotinamida y la heparina también han sido utilizados apoyados en una etiopatogenia




vascular al igual que la pentoxifilina, pero en la mayoria de los casos su referencia se
encuentra exclusivamente en publicaciones anecdaéticas de casos aislados. También
se han comunicado antiagregantes plaquetarios (aspirina y dipiridamol), PUVA,
clofazimina, colageno bobino y agentes antimalaricos con dudosos resultados. Mas
recientemente se han descrito casos alentadores con ciclosporina A, infliximab,

tretinoina tépica y micofenolato mofetil.
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