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PAPULOZA MALIGNA ATROFIANTA (BOALA DEGOS) -
prezentare asupra unui caz
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Rezumat

Boala Degos sau papuloza malignd atrofiantd este o
afectiune sistemicd rard cu afectarea tequmentului si
viscerelor. Cutanat sunt prezente papule caracteristice care in
evolutie dau o atrofie albd, portelanie, inconjurate de un
lizereu eritematos. Histologia cutanatd este caracterizatd prin
prezenta in derm a unei zone triunghiulare desertice.
Afectarea viscerald frecvent intdlnitd priveste tractul gastro-
intestinal si sistemul nervos central. De obicei evolutia este
fatald in 2-3 ani dupd aparitia afectdrii viscerale, fiind descrise
totusi si cazuri cu afectare strict cutanatd si evolutie benignd.

Prezentdm o femeie in vdrstd de 38 ani consultatd
pentru papule de culoarea tequmentului, apdrute in urmd
cu un an, care in evolutie au dat nastere la zone atrofo-
cicatriciale si ulceratii necrotice inconjurate de un lizereu
violaceu. Leziunile erau diseminate pe gdt, trunchi si
membre, evoluind in pusee. Pacienta acuza dureri
abdominale intermitente apdrute de 5 luni. Histologia unei
papule a evidentiat la nivelul dermului un infiltrat
limfocitar perivascular si o zond de necrobiozd. Examindrile
biologice au ardtat valori crescute ale VSH, fibrinogenului
si timpului de protrombind precum si prezenta anticorpilor
antifosfolipidici. La 2 luni dupd stabilirea diagnosticului de
boalid Degos, pacienta prezintd dureri abdominale intense,
cu apdrare musculard abdominald gQeneralizatd. Se
efectueazi laparotomia exploratorie constatindu-se la
nivelul intestinului, de la unghiul Treitz pand la valva ileo-
cecald abcese, sufuziuni si necroze parietale. Se stabileste
diagnosticul de Peritonitd secundard prin sindrom
bacterio-toxic enteral, cauza decesului pacientei survenite
la 2 saptamani dupd interventia chirurgicald.

Cuvinte cheie: papuloza malignd atrofiantd Degos,
anticorpilor antifosfolipidici, infarct intestinal, afectare
neurologicd.

Summary

Degos disease or malignant atrophic papulosis is a rare
systemic disorder with involvement of the skin and visceral
organ. Cutaneous involvement consists in typical papules
that develop porcelain-white central atrophy with
erythematous borders. Histology of the skin is characterized
by the wedge-shaped “desert” in the dermis. Visceral
involvement is frequent and refers to gastrointestinal and
central nervous system symptoms. Usually the evolution is
lethal in 2-3 years after appearance of systemic
involvement, but were described some cases with only skin
involvement and benign evolution.

We report the case of a 38 old-year female patient
presented for normal skin color papules appeared almost one
year ago, that developed atrophic scar and ulcerations
surrounded by a red-violet rim. The lesions were
disseminated on her neck, trunk and limbs, with episodic
eruptions. The patient had been presented episodic abdominal
pain for 5 months. Histological aspect of a papule showed a
perivascular infiltrate with lymphocytes and necrobiosis of
the dermis. The biological examination showed an elevated
erythrocyte sedimentation rate, high levels of fibrinogen and
prothrombin time and the presence of antiphospholipid
antibodies. Two month after the Degos disease was
diagnosed, the patient presented intense abdominal pain,
with general abdominal tenderness and muscle rigidity. The
exploratory laparotomy showed intestinal abscesses,
suffusion and parietal necrosis from the Treitz angle to the
ileocecal valve. It made the diagnosis of secondary peritonitis
with enteral toxic-bacterial syndrome - the cause of patient
death, 2 weeks after surgical intervention.

Key words: Degos disease, malignant atrophic
papulosis, antiphospholipid antibodies, intestinal infarct,
neurological involvement.
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Fig. 1. Boalid Degos — leziuni ulcero-necrotice la nivel
abdominal

Introducere

Boala Degos a fost descrisa de Kohlmeier in
1941 si dupd un an de Degos si colaboratorii care
o considerd o afectiune necunoscutd cu afectare
multisistemica (1, 2). Cutanat leziunea carac-
teristica este reprezentata de o papuld atrofica alb-
portelanie. Aldturi de tegument sunt frecvent
afectate tractul gastro-intestinal si sistemul nervos
central. De obicei boala are o evolutie fatald dupa
2-3 ani de la debutul afectdrii sistemice. Prezentam
cazul unei femei cu boald Degos.

Caz clinic

Pacienta in varstd de 38 ani a fost consultata
pentru o eruptie formata din papule localizate pe
trunchi si membre. Eruptia a aparut in urma cu
aproximativ un an evoluand in pusee, iar de 5
luni pacienta prezenta acuze dureroase
abdominale insotite de varsadturi. Antecedentele
personale si familiale sunt fira importanta.

In momentul consultatiei pacienta prezenta
papule cu dimensiuni de 2-5 mm, de culoarea
tegumentului, ulterior cu aparitia unei ombilicari
centrale, dand nastere In evolutie unei suprafete
atrofice, alb-portelanie sau unei ulceratii necrotice
delimitate de un lizereu usor reliefat de culoare
rosie-violacee (Fig. 1, 2). Vindecarea leziunilor a
dat nastere la cicatrici de tip variceliform.
Leziunile erau diseminate pe abdomen, torace,
gat, antebrate, brate, coapse si gambe.

Examindrile biologice au evidentiat VSH
75/118 mm, leucocite 11560/mm?3 fara existenta

Fig. 2. Boalid Degos — leziuni multiple cu aspect papulos,
atrofo-cicatriceal si ulcero-necrotic la nivelul toracelui
posterior

de anomalii imunologice: C;, C,, complexe
imune, crioglobuline, criofibrinogen, factor
reumatoid, anticorpi antinucleari, anticorpi anti-
ADN-nativ, anticorpi antihistond, anticorpi
anticitoplasmd a polinuclearelor neutrofile, cu
prezenta doar a anticorpilor antifosfolipidici. In
privinta trombostazei factorul VIII, timpul de
cefalind activat, functia plachetard au fost
normale, cu modificarea timpului de protrombina
81% si fibrinogenului 1250 mg/dl.

Biopsia cutanatd a evidentiat in derm un
infiltrat limfocitar perivascular precum si
prezenta unei zone de necrobioza. Interstitial
erau prezente depozite de material slab bazofil
(Mucing). In portiunea centrals a fragmentului
prelevat epidermul era atrofiat, stratul cornos era
ortokeratozic, cu infunddri keratozice infun-
dibulare (Fig. 3). Radiografia cord-pulmon a fost
in limite normale. Endoscopia digestiva
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Fig. 4. Boald Degos —abcese, sufuziuni si necroze la nivelul
intestinului subtire

superioard a ardtat doar pliuri ingrosate ale
mucoasei stomacului.

La 2 luni dupéd stabilirea diagnosticului de
boald Degos, pacienta a fost internatd cu stare
generald alteratd, dureri abdominale intense,
greturi si varsdturi bilioase. La palpare abdo-
menul prezenta apdrare musculard generalizata
cu sensibilitate difuzd. Tranzitul intestinal era
absent. Se efectueaza laparotomie exploratorie
gdsindu-se la nivelul intestinului, de la unghiul
Treitz pand la valva ileo-cecald, prezenta a
numeroase abcese, sufuziuni si necroze parietale
(Fig. 4). Se stabileste diagnosticul de Peritonita
secundard prin sindrom bacterio-toxic enteral,
cauza decesului pacientei, survenit la 2 sdptamani
dupad interventia chirurgicala.

Discutii

Boala Degos (boala Kéhlmeier-Degos) a fost
descrisa pentru prima datd de Kohlmeier in 1941
(1) care a considerat-o o trombangeita obliteranta
cu manifestiri cutanate. In 1942 Degos, Delort si
Tricot (2) descriu al doilea caz interpretandu-l ca
o afectiune noud pe care o numesc ,papuloza
atrofianta malignd” pentru a-i evidentia evolutia
fatala. Tot Degos intr-o comunicare personala din
1964 afirmd cd leziunile cutanate au un aspect
caracteristic putand stabili singure diagnosticul.

De la descrierea originald au fost prezentate
in jur de 200 de cazuri, cu varste cuprinse intre 7
si 70 ani si un sex ratio barbat/femeie de 3/1.
Leziunea initiald, care adeseori poate trece
neobservatd, este o papula cu diametrul de 3-5
mm Inconjuratd de un lizereu eritematos cu fine
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telangiectazii, usor reliefat. Dupad cateva zile
papula se deprimd, suprafata devenind atroficsd,
cu aspect alb-portelaniu, uneori centrul papulei
ulcerdndu-se sau necrozandu-se. De obicei
numdrul leziunilor este cuprins intre 10 si 40
putand ajunge uneori la cateva sute. Evolutia bolii
se face in pusee succesive eruptia luand astfel un
aspect polimorf. Leziunile sunt localizate
predominant pe trunchi si membre, in schimb
palmele, plantele si scalpul sunt rar afectate.

Manifestdrile cutanate sunt urmate de obicei
in putine luni de afectarea viscerald (3). Afectarea
digestivd este prezentd la 60% dintre pacienti
manifestdndu-se prin ocluzie intestinald,
perforatie si hemoragie digestiva, cu influentarea
prognosticului vital, complicatii aparute si in
cazul pacientei noastre si care au reprezentat
cauza decesului. La 25% dintre pacienti este
prezentd afectarea neurologicd, indeosebi a
sistemului nervos central, care se manifestd prin
hemipareze, afazie, leziuni ale nervilor optici,
paralizii etc. conducand la deces in 50% din
cazuri. Afectarea oftalmologicd manifestatd prin
infarcte conjunctivale, coroidiene sau retiniene
este prezentd la 15% dintre pacienti, iar afectarea
cardio-vasculard se manifestd clinic prin
pericarditd. Clasic afectiunea este fatald dupa 2-3
ani de la aparitia manifestarilor viscerale.

O serie de factori precum sarcina, imuno-
deficienta iatrogena si castigata prin virusul HIV
(4) favorizeazd evolutia nefavorabild a bolii.

Histologic aspectul bolii Degos este carac-
teristic distingdndu-se trei stadii evolutive. Astfel
stadiul initial este caracterizat prin prezenta unui
infiltrat perivascular format din limfocite si
neutrofile, arteriolele putand fi trombozate. in
leziunile constituite este prezentd in derm o zona
de necrobioza acelulard, de forma triunghiulara
(in despicatura de pand), care a luat nastere prin
degenerarea fibrelor de colagen, dand ,aspectul
desertic” caracteristic bolii Degos, si evidentierea
unei arteriole trombozate situate sub aceastd
zond. Poate fi prezentd necroza epidermului
supraiacent. Intr-un stadiu tardiv in zonele
sclerotice se gaseste mucind abundentd, anexele
sunt absente, iar epidermul atrofic.

Rezultatele imunofluorescentei nu sunt
concludente. O serie de autori au descris depozite
de IgM si C, in peretele vaselor (5, 6) pe cand alti
autori le-au negat (7).
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Examindrile de laborator sunt de obicei
normale.

Etiopatogenia bolii nu este complet elucidata.
Se presupune existenta unei predispozitii
genetice cu transmitere autosomal dominanta (8,
9). Etiologia virald a fost evocata in 1968 de
Nischida si colab. (10) dupd descoperirea de
incluzii ,virus-like” in celulele endoteliale.

Patogenia tromboticd se bazeazad pe existenta
anomaliilor hemostazei, coaguldrii sau fibri-
nolizei. Ipoteza imunitard a fost de asemenea
suspicionatd (3). Prezenta anticorpilor antifos-
folipidici la cativa pacienti i-a determinat pe unii
autori sd sugereze rolul jucat de acesti anticorpi in
patogeneza bolii (11, 12). Ball (13) sustine ca
prezenta anticorpilor antifosfolipidici poate
reprezenta o legatura intre boala Degos si lupusul
eritematos. Anticorpii antifosfolipidici au fost
prezenti si la pacienta noastrd fard alte semne
clinice sau de laborator de lupus eritematos acut.

Diagnosticul diferential clinic in faza initiala
se face cu vascularitele leucocitoclazice, papuloza
limfomatoidd, parapsoriazisul varioliform, foli-
culitele si reactiile la artropode, iar in faza atrofica
a papulelor cu anetodermia si atrofia alba.

Histologic diagnosticul diferential trebuie
facut cu lupusul eritematos in care de asemenea
este prezentd o sclerozd a dermulu, dar cu
involutia epidermului si afectarea membranei
bazale. Tuberculidele papulo-necrotice prezinta o
zond centrald de degenerare fibrinoidd a
colagenului, dar arhitectura acestor leziuni nu are
aspect triunghiular, infiltratul fiind predominant
histiocitar, iar zona centrala este cel mai adesea
necrotica. Reactiile la intepatura de artropode
prezinta o necroza centrald cu prezenta edemului
si eozinofiliei.

Leziuni cutanate de tipul bolii Degos pot fi
prezente in afectiuni precum boala Crohn,
lupusul eritematos, dermatomiozita, artrita
reumatoidd, sindromul de imunodeficienta
castigatd, scleroza sistemicd progresiva, hidro-
sadenita supurativd si sindromul anticorpilor
antifosfolipidici (13, 14).

In ultimul timp au fost descrise leziuni
cutanate tipice ale bolii Degos la pacienti cu
evolutie benignd a bolii fard afectarea organelor
interne (5), determinand clasificarea bolii Degos
in forma benignd si malignd (15). Deoarece
leziunile cutanate preced de obicei afectarea
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viscerald este imposibil de apreciat dacd pacientul
in momentul prezentdrii la medic va dezvolta
forma benignd sau maligna a bolii. Plantin si
colab. (16) In 1989 au gésit cd din 120 pacienti cu
boald Degos, doar 4% au prezentat o afectare
cutanata pura.

A fost descrisa si forma familiala a bolii Degos
pe 10 familii numéarand in total 33 pacienti (22
femei si 11 barbati) (17). In general pacientii cu
formd familiald a bolii au o evolutie prelungita
benignd. Astfel doar 4 din cei 33 pacienti au
dezvoltat o forma sistemica.

Tratamentul este putin eficient, corticoterapia
si antibioticele dand rezultate slabe. Heparina in
curd prelungita poate stabiliza evolutia bolii la o
parte dintre pacienti evitind astfel aparitia
dramei intestinale.

Concluzii

Boala Degos este o afectiune rara cu aspect
clinic si histologic caracteristic, avand in majo-
ritatea cazurilor o evolutie fatala datorita
indeosebi complicatiilor abdominale.

Intrat in redactie: 2.7.2007
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