Comunicacion breve

Cutis Laxa adquirido
Reporte de un caso y revision de la literatura

Guslin Ruiz, Rosanelly Roye, Ariadna Gamboa, Mariela Zamora

Departarnento de Dermatalogia. Hospital iMilitar "D, Carlos Arvelo™. Caracas, Venezuela. E-mail: gondorkin

thatmail.com

Resumen

El Cutis Laxa (CL) consiste en un grupo raro y heterogéneo de desordenes, de caracter hereditario o adquirido,
que se caracteriza por la pérdida de elasticidad en los tejidos, lo cual se expresa por aspecto envejecido de la piel y
por trastornos sistémicos como la miocardiopatia o el enfisema. Puede ser una patologia localizada o generalizada,
y que por su poca frecuencia, presentamos el siguiente caso.

Setrata de paciente masculino de 24 afios, quien desde los 14 afos de edad observo aumento de volumen progre-
sivo del antebrazo derecho y piernas, con dilatacion de los trayectos venosos. Posteriormente, presento pliegues de
piel redundante en la cara con aspecto envejecido. Los exdamenes de laboratorio resultaron dentro de [imites normales
y las distintas biopsias de piel evidenciaron fragmentacidn, acortamiento y disgregacion de fibras elasticas.
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Acquired Cutis Laxa. Report of a case and literature review

Abstract

Cutis Laxa (CL) belongs to a group of rare disorders, characterized by genetic heterogeneity and clinical varia-
bility. It can be hereditary or acquired. Characterized by loose, hyperextensible skin with decreased resilience and
elasticity, leading to an appearance of "too large skin” and signs of premature aging; it’s associated to disorders like
miocardiopathy and emphysema. Can present as focal or generalized. The low incidence of Cutis Laxa brings us to
present this clinical case: 24 years old, male patient who refers since the age of 14 progressive growth of his right
forearm and both legs, with engorgement of venous tracks. Then, large and hyperextensible skin of face that gave
him a premature old appearance. Laboratories within normal limits. Skin biopsy results revealed fragmentation,
diminution or desegregation of elastic fibers.
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L
Introduccion a patologfa, se presenta el siguiente caso v se hard una breye

El Cutis Laxa (CL) consiste en un grupo raro y heterogéneo
de trastornos, de cardcter hereditario o adquirido que puede
afectar tanto a hombres como mujeres. Desde el punto de vista
clinico se caracteriza por la pérdida de la elasticidad de los tejidos,
pudiendo afectar la piely las estructuras internas, expresandose
par aspecto envejecido y por otros trastormos sistémicos, tales
como; miocardiopatia o enfisemna, segun sea el drgano interno
afectado’. Esta patologia puede ser localizada o generalizada,

La causa es desconocida, pero se involucra al metabolismo
anormal de elasting, lo cual resulta en la reduccian del conteni
do cutdneo de elastina. La literatura médica ha registrado 114
Casos, aungue existen otros casas gue no son diagnosticados o
que se diagnostican de forma errdnea™ Por lo infrecuente de

revision de a literatura,

Caso Clinico

Se trata de paciente masculino de 24 anos de edad, natural
y procedente de Guanare, cuyos motivos de consulta fueron
aumento de volumen en antebrazo derecho, engrosamiento
de la piel del téraxy aspecto envejecida de la cara. Su enferme-
dad actual se inicid a los 14 afos, caracterizada por aparicion
progresiva de aumento de volumen en antebrazo derecho y
placa eritematosa en tercio superior de torax anterior y espalda
asociado a grandes pliegues de piel redundante en cara, con
facies envejecidas prematuramente. Antecedentes personales:
no contributarios. Antecedentes familiares: padre diabético.
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Examen funcional: no contributario. Habitos psicobicldgicos:
ocupacion agricultor. Al examen fisico; paciente en aparentes
buenas condiciones generales, fototipo cutaneo VAV segun
Fitzpatrick. Presencia de pliegues de piel "redundante” en cara
(surco nasogenianos, region submentoniana y preauricular), asf

como aumento de la linealidad peri ocular al repose ("arrugas
gruesas”) alrededor de los ojos y regiones malares, con aspec-
10 de parpados caidos y facies de sabueso (Fotos 1y 2). Placa
eritematosa infiltraday liquenificada en tercio superior de térax
anterior (Foto 3). Aumento devolumen entodo el contorno del
antebrazo derecho, con aspecto engrosadoy trayectos venosos
dilatados (Foto 4}, e hiperpigmentacién v liquenificacion en cara
interna de regiones gemelares (Fato 5). Porlo que se llegda la
impresion diagnostica de: Cutis Laxa de etiologia a precisar.
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El plan diagnostico complementaric,
reporto:

Laboratorio: hematologia completa, gli-
cemia, creatining, electrolitos, hierro séricoy
transaminasas, reportaron normales, C3, C4
y ANA: dentro de limites normales.

HIV: Negativo. VDRL: No reactivo.

Biopsias de piel de cara, térax, antebra-
zoderechoy miembros inferiares: acantosis
focal irregular, dreas de aclaramiento del
astroma dérmico e infiltrado inflamatorio
gue a mayor aumento evidencia linfocitos
talgunos de ellos rodeando anexos) y células
gigantes multinucleadas, asi como frag-
mentacion, acortamiento y disgregacion de
fibras eldsticas, compatible con cutis laxa, lo
gue se confirma a través de la coloracion de
fibras elasticas (Fotos 6, 7 v 8),

Estudios de Imagen: Radiografia de
craneo: normal. Radiografia de antebrazo
derecho: aumento marcado de volumen
de partes blandas y desviacion del huesa radial. Radiografia de Torax:
fibrosis hilio basal y nédulos de aspecto calcificado. Ecosonograma
abdominal: micralitiasis renal bilateral sin presencia de LOE. Ecosono-
grama doppler vascular del miembro superior derecho: insuficiencia
venosa del sistema superficial y profundo. TAC de Térax de alta reso-
lucion: sin alteraciones. Ecocardiograma: Dentro de limites normales,
Angicfluoresceinografia: cambios en el complejo de la membrana de
Bruch gue define membrana necvascular coroidea Yuxtafoveal en el
ojo derecho.

Electrocardiograma: Trazo normal.

Por lo que se llega al diagndstico de: Cutis Laxa adquirido.

Fue evaluado por diferentes servicios,
entre ellos; neumologia, quienes efectuaron
biopsia transbronquial v lavado bronguial
gue reportd mucosa bronquial sin lesiones
vy discreta presencia de linfocitos en los tabi-
ques interalveclares, en el primer estudio e
inflamacion leve en el sequndo. Cardiologia
v Gastroenterologia no reportaron alteracio-
nes. El servicio de Cirugfa Plastica planifico y
efectud ritidectomia en dos oportunidades
con mejoria parcial del aspecto envejecido
de la cara (Foto 9). Las evaluaciones por Psi-
quiatria y Cirugia vascular periférica, se estan
llevande a cabo de forma ambulatoria.

Discusion

El Cutis Laxa (CL) agrupa una serie de
trastornos tanto hereditarios (formas do-
minantes, recesivasy ligadas al cromosoma
X) como adguiridos, sin predileccion racial
o de género, en las que la forma localizada »
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adquirida es muy infrecuente, siendo generalmente pre-
cedida de un proceso inflamatorio’. En estas entidades
poco frecuentes, existe una alteracion de las filoras elasticas
gue se manifiesta clinicamente por flacidez cutanea inten-
sa en pliegues. Se han descrito asociaciones con el cutis
laxa adquirido como son: Neoplasias (mieloma multiple,
linfomas)®’, dermatosis inflamatorias (lupus eritematoso
sistémico, urticaria, sarcoidosis, amiloidosis)’, reacciones
por hipersensibilidad (picadura de insectos, drogas como
penicilamina) y misceldneas (sifilis, sindrome nefrotico,
artritis reumatoide) .

Las personas que padecen esta entidad adquieren el
aspecto tipico de envejecimiento prematuro con afeccion
de otros 6rganos y sistemas, lo cual se expresa como mio-
cardiopatia, enfisema pulmonar progresivo que puede evo-
lucionar a Cor pulmonar, diverticulos, hernias, alteraciones
morfoldgicas en los vasos sanguineos (dilatacion adrtica,
estenosis o dilatacion de las arterias pulmonares), hiperlaxi-
tud articular, anomalias Gseas y luxaciones™

Desde el punto de vista isiopatoldgico, el dafo se centra
en cambios degenerativos de las fibras elasticas, lo que.se
observa al examen fisico como piel floja, oscilante y redun-
dante, con reduccion del retroceso elastico™'. Entre los
factores gue desencadenan el dafo a las hbras elasticas se
describe la deficiencia de cobre o alteraciones en su me-
tabolismo, niveles séricos disminuidos del inhibidor de la
elastasa o de la actividad de la lisis oxidasa, esto genera un

incremento en la accion de la elastasa®'®'. Se
han descrito recientemente algunos factores
genéticos asociados, como es el caso de la
expresion disminuida del gen de la elastina,
algunos autores sugieren ausencia del gen de
fibulina 5y asociada a los procesos inflamatorios
desencadenantes, como causa del incremento
en la actividad elastolitica™ """, La utilizacion
defectuosa del cobre también puede conducir
ala actividad disminuida del inhibidor alpha-1
antitripsina de elastasa, dando como resulta-
do la destruccion de las fibras eldsticas por la
elastolisis que resulta de la actividad creciente
de elastasa. Por otra parte, las células infla-
matorias o sus mediadores pueden danar las
fibras elasticas. La pérdida excesiva de elastina
cutanea en el CL parece ser el resultado de los
efectos combinados de la actividad lisil oxidasa
baja con altos niveles de catepsina G (proteasa
elastolitica), v las variaciones en la morfologia de
las fibras eldsticas en piel sugieren que la base
bioquimica del desorden puede ser heterogé-
nea. Entonces, es posible interpretar al Cutis
Laxa como el resultado de las mutaciones gue
afectan la sintesis, estabilizacion o degradacian
de las fibras eldsticas™.

Lewis v colaboradares, clasificaron el CL como conge-
nito y adquirido. Ellos describieron en la primera clase a las
formas autosémica dominante, autosdrica recesiva, ligada
al cromosoma X y el cutis laxa neonatal transitorio. En la
segunda clase a las formas localizada y a la generalizada
post inflamatoria®.

Segln sus caracteristicas genotipicas, encontramos los
siguientes tipos de Cutis Laxa:

Cutis Laxa ligada al cromosoma X

Piel laxa, ligero retraso mental, laxitud articular, anomalias
dseas (nariz aguilena, 1orax en quilla) problemas urinarios,
deficiencia en Lisiloxidasa.

Cutis Laxa Autosémica Dominante

Piel laxa, gue cuelga, falta de fibras eldsticas, envejecimien-
to premature, enfisema pulmonar.

Cutis Laxa Autosdmica Recesiva tipo |

Piel laxa, enfisema pulmonar, diverticulos a nivel del
esofago, duodeno o vejiga, articulaciones laxas y/o luxadas,
arterias sinuosas, deficiencia en Lisiloxidasa, retraso en el
crecimiento.

Cutis Laxa Autosémica Recesiva tipo Il

Piel laxa, anomalias Oseas, cierre tardio de la fontanela,
luxacion de la cadera, escoliosis, pies planos, tendencia ex-
cesiva a las caries dentales.

Cutis Laxa-Adquirido

El Cutis Laxa adquirido usualmente afecta a adultos, mas
de 50% de los casos estd precedido de lesiones inflamato-
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rias (fiebre vy erupcion cuténea, eritema multiforme, lupus
eritematoso sistémico, sarcoidosis, mieloma multiple y
amiloidosis sistémica). Clinicamente, en la piel se evidencia
falta de elasticidad, grandes plieques de piel y arrugas que
forman facies envejecida y triste. También en esta forma, se
describe afectacién de otros drganos y sistemas, generando
enfisema, diverticulos v hernias en el tracto gastrointestinal,
arterias sinuasas, hiperlaxitud articular, anomalias dseas y
luxaciones, entre otros,

El diagnostico se hace con base en el examen de la piel,
antecedentes familiares (se acanseja consultar al genetista)
y biopsia cutdnea, que va a evidenciar la disminucion de las
fibras eldsticas en dermis. Asi mismo deberian realizarse nive-
les séricos de cobre, zing, ceruloplasmina v alfa 1 antitripsina.
Los diagnosticos diferenciales se hacen con el sindrome de
Ehlers-Danlos, la anetederma, el pseudoxantoma eldstico v
la piel laxa granulomatosa.

El tratamiento es la parte mas dificil, ya que no existe una
terapia especifica para la enfermedad, solamente se pueden
tratar los sintomas asociados siguiendo los protocolos ha-
bituales. Algunos autores refieren el uso de Dapsona como
agente antiinflamatorio para controlarla fase aguda. De igual
forma, se recomienda la evaluacién por cirugfa pldstica para
mejorar la estética de los enfermos afectados de forma mas
grave, sobre todo a nivel de la cara y del cuelle, De todas ma-
neras, la estabilidad de los resultados no se puede garantizar,
ya gue a menudo la piel se vuelve a “aflojar” v las arrugas
tienden a reaparecer. Finalmente, hay que tomar en cuenta
algo de vital importancia: el apoyo psicologico, va gue siendo
la afectacion cutdnea el sintoma principal v mas evidente, las

relaciones con las demds pueden verse afectadas, trayendo
como consecuencia el aislamiento y tendencia a la depresién
por parte del paciente, si no es tratado a tiempo.
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