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DERMATOPATOLOGIA

Pseudoxantoma elastico: reporte de un caso

Pseudoxanthoma elasticum: a case report.
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Resumen

El pseudoxantoma elastico es un raro desorden caracterizado por degeneracién
de las fibras elasticas, con dreas de calcificacién en la piel, la retina y el sistema
cardiovascular.! Esta enfermedad tiene dos tipos de transmisién hereditaria.** *
Reportamos el caso de una mujer de 35 afos, quien presenta papulas amarillentas
en el cuello y los miembros superiores. En el examen histopatolégico se observa
un cuadro sugestivo de pseudoxantoma eldstico: fragmentacién de las fibras elds-
ticas y depositos calcéreos en la dermis reticular.

PALABRAS CLAVE: Pseudoxantoma eldstico, patologfa, estrias angioides.

Summary

Pseudoxanthoma elasticum (PXE) is a rare disorder of degeneration of the
elastic fibers with tiny areas of calcification in the skin, the retina, and the car-
diovascular system. It presents in two types of inheritance. We report a case of
35-year old woman, who presented yellow plaques in neck and upper limbs. Skin
biopsy showed fragmented elastic fibers and masses of calcified elastic fibers in

the mid-to lower dermis suggestive of Pseudoxanthoma elasticum.
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Historia clinica

Mujer de 35 afos de la zona rural de Bucaramanga, con
papulas amarillentas en la piel de dos afios de evolucién,
que comprometen la cara lateral del cuello y los mi-
embros superiores. Tenfa flacidez y redundancia de los
pliegues cutdneos. Como antecedentes familiares reportd
un hermano con lesiones similares.

El examen fisico revelé6 mdltiples pdpulas amari-
llentas en las caras laterales del cuello, las axilas y los
pliegues antecubitales. Algunas lesiones eran alargadas,
dispuestas en hileras. Se encontré piel laxa y formacién
de repliegues. La biopsia revel6 un material basofi-
lico grumoso en la dermis media por fragmentacién y
mineralizacién de las fibras elésticas (elastorrexia). La
coloracién de orceina e impregnacién argéntica fueron
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positivas (FIGURAS 2 Y 8). Se realiz6 un diagndstico de
pseudoxantoma eldstico.

Discusion

El pseudoxantoma eldstico en una enfermedad sistémica
genética del tejido conectivo, caracterizada por una
alteracién de las fibras eldsticas, con tendencia a la cal-
cificacién, que compromete la piel, los ojos y los vasos
sanguineos.’

La Incidencia es de 1/ 25.000 — 100.000; se presenta
entre la segunda y tercera década de vida; la relacién
mujer: hombre es de 2:1. Inicia con depésitos granulares
en las fibras eldsticas que con el tiempo se calcifican y
degeneran. Se ha observado actividad proteolitica y elas-
tolitica anormal en los fibroblastos dérmicos.>®
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lineal.

Las lesiones de la piel son los marcadores mas especi-
ficos de la enfermedad. Son pédpulas amarillentas malti-
ples de 1-5 mm de didmetro que forman placas en patrén
linear o reticular en los pliegues de flexién como la parte
lateral del cuello, la fosa antecubital, las axilas, el hueco
popliteo, la regién periumbilical, la regién inguinal y la
mucosa oral en el labio inferior. Hay piel redundante.
Lentamente, con el progreso de la enfermedad, pueden
presentarse manifestaciones cardiovasculares como an-
gina e hipertension. *°

A partir de la cuarta década de vida puede ocurrir
hemorragia de la retina con pérdida de la visién central.
Enlos ojos se encuentra la presencia de estrias angioides
(ruptura de membrana de Bruch). La Dermatopatologfa
evidencia fragmentacién y calcificacién de las fibras elds-
ticas en el tercio medio de la dermis.”
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Conclusion

Se trata de un caso raro de Pseudoxantoma eléstico,
presentado en una mujer de 35 afos de edad, a quien se
le determiné el diagnéstico con ayuda del estudio his-
topatolégico de una muestra de piel. Fueron necesarias
coloraciones especiales como parte del diagnéstico his-
topatolégico.
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Ficura 2: coloracién HE. Compromiso de las dermis
media e inferior.
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FIGURA 3: coloracién HE. Fragmentacién del coldgeno
de la dermis reticular.
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