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Resumen.—La cutis laxa adquirida es una rara enfermedad
de causa desconocida que afecta al metabolismo de la elasti-
na. Clinicamente se caracteriza por piel redundante e hipere-
lasticidad, y el estudio histolégico muestra reduccién o au-
sencia de fibras elasticas en la dermis. Presentamos un caso
de cutis laxa adquirida localizada asociado con traquioniquia.
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INTRODUCCION

La cutis laxa adquirida es una consecuencia infre-
cuente de procesos como urticaria-angioedema, lupus
eritematoso sistémico, sarcoidosis, sifilis, disminucion
del complemento, mieloma miltiple o procesos fe-
briles. Se caracteriza por hiperlaxitud cutidnea, con o
sin afectacion de 6rganos internos, y puede iniciarse
a cualquier edad. La histologia tipica consiste en una
marcada reduccion de las fibras eldsticas.

DESCRIPCION DEL CASO

Una nina de 9 anos de edad fue remitida por el
dermatélogo de zona para valorar lesiones ungueales
de 2 anos de evolucién. En la exploracion se aprecia-
ban estriaciones longitudinales en las veinte unas
(fig. 1) que fueron diagnosticadas de traquioniquia.
También se observo flacidez e hiperlaxitud localizada
exclusivamente en la piel de la pared abdominal
(fig. 2). La paciente no habia tenido ningtin proceso
inflamatorio en esta zona ni habia padecido episodio
febril de marcada importancia. Tampoco habia pre-
cisado tratamiento alguno por ninguna otra enferme-
dad. Se realiz6 estudio analitico de hormonas tiroi-
deas, metabolismo férrico, anticuerpos antinucleares
(ANA), inmunoglobulinas y complemento y también
se efectu6 una biopsia cutinea para estudio histol6-
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LOCALIZED ACQUIRED CUTIS LAXA
ASSOCIATED WITH TRACHYONYCHIA

Abstract.—Acquired cutis laxa is a rare disease of unknown
cause, which affects elastin metabolism. Clinically, it is char-
acterized by redundant skin and hyperelasticity, while the his-
tological study shows a reduction in or absence of elastic
fibers in the dermis. We present a case of localized acquired
cutis laxa associated with trachyonychia.
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Fig. 1.—Traquioniquia con estriaciones longitudinales.

Fig. 2.—Flacidez cutanea.
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Fig. 3.—Reduccion
de fibras elasticas.
(Van Gieson, x10.)

Fig. 4.—Fragmen-
tacion y didmetro
variable. (Orceina,
%x20.)

Fig. 5.—Fibras
de colageno,
sin cambios.
(Hematoxilina-
eosina, x10.)

gico con la intencién de descartar procesos que cur-
san con hiperelasticidad cutanea, fundamentalmente
cutis laxa 'y las formas de menor expresividad del sin-
drome de Ehlers-Danlos (tipos I y V). La analitica
fue estrictamente normal y en la biopsia se apreci6
una reduccion de las fibras eldsticas (fig. 3), con frag-
mentacion de las mismas y gran variacién en su dia-
metro (fig. 4), no se observaron cambios en las fibras
de coldgeno (fig. 5). Con estos hallazgos el diagnés-
tico fue de cutis laxa adquirida localizada y traquio-
niquia. Intentando establecer una etiologia, inicial-
mente nos planteamos la posibilidad de un proceso
inflamatorio larvado o cuadros febriles recurrentes,
pero finalmente, y ante la ausencia total de datos en
la minuciosa anamnesis realizada a la madre, opta-
mos por incluir a la paciente dentro del grupo de cu-
tis laxa idiopdticos.

Actualmente la flacidez cutanea de la pared abdo-
minal de la paciente permanece estable, en tratamien-
to con emolientes y con la recomendacion de realizar
ejercicios aerdbicos, en funcién de la anadida hipoto-
nia de los musculos de la pared abdominal. Las estria-
ciones longitudinales de las unas han desaparecido es-
pontidneamente, observandose, en este momento,
Unicamente algunas depresiones puntiformes (fig. 6).

Fig. 6.—Pits ungueales.

COMENTARIO

La existencia de hiperelasticidad cutanea aislada en
un nino nos plantea la posibilidad de una importante
pérdida de peso, fundamentalmente en ninos previa-
mente obesos. Sin embargo, ante el hallazgo histol6-
gico de una marcada reduccion de las fibras eldsticas
con coldgeno mantenido, debemos sospechar una de
las formas de cutis laxa. La cutis laxa se subdivide en
dos grupos: congénita o adquirida. La forma congé-
nita tiene dos tipos de herencia: autosémica recesi-
va!, con un fenotipo caracteristico, importante afecta-
cion sistémica y corta esperanza de vida y autosémica
dominante?, que puede manifestarse durante los pri-
meros 2 anos de vida, con una mayor repercusion sis-
témica, en forma de enfisema pulmonar o en cual-
quier momento de la vida adulta, siendo esta la de
mejor pronostico.

La presentacion de cutis laxa adquirida se debe, fun-
damentalmente, a procesos cutaneos inflamatorios
como lupus eritematoso sistémico, eritema multifor-
me, sifilis o artritis reumatoide?®, aunque también se
puede presentar en el contexto del mieloma multi-
ple? o del déficit de complemento. También pueden
presentarla los hijos de madres que tomaron durante
el embarazo penicilamina®. Estas infrecuentes asocia-
ciones con reacciones a fairmacos han lanzado la hi-
potesis de un mecanismo patogénico inmunolégico.
Otros multiples estudios orientan hacia un defecto
en el metabolismo de la elastina en estos pacientes;
asi, en un paciente se aprecié un marcado aumento
de la actividad de la proteasa que degrada la topoelas-
tina% mientras que en otros casos la produccion de la
elastina por los fibroblastos estd reducida’. A pesar
de estos estudios, los mecanismos etiopatogénicos atin
son desconocidos.

La traquioniquia consiste en estriaciones longitu-
dinales en una o varias unas, que dan un aspecto
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en papel de lija, aunque con menor frecuencia las
unas presentan un aspecto lustroso con hoyuelos.
Estas lesiones pueden aparecer de forma aislada o
en el contexto de un liquen plano, psoriasis, der-
matitis atopica e ictiosis, entre otros®. La traquioni-
quia es una manifestacién mas frecuente en ninos,
en los que suele ser idiopatica y de resolucién es-
pontanea.

El caso que nosotros presentamos se encuadra, por
la edad, por las manifestaciones clinicas y por la his-
tologia, en una cutis laxa adquirida, de etiologia des-
conocida, con la caracteristica de presentarse de for-
ma localizada, y con la asociacién de traquioniquia.
Desconocemos la posible relacion causal entre ambos
procesos.
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