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Blefarocalasia: una
presentacion rara de cutis laxo

Blepharochalasis: A rare presentation of cutis
laxa

Sr. Director:

El cutis laxo (CL) es una enfermedad de la matriz extracelu-
lar, congénita o adquirida, que afecta a las fibras elasticas.
Se manifiesta clinicamente como laxitud de la piel, que
confiere aspecto de envejecimiento prematuro. La blefaro-
calasia es una forma adquirida de CL que afecta a la region
periorbitaria, que normalmente comienza en la infancia o
la adolescencia y se acompafa de episodios recurrentes de
edema palpebral indoloro que dan lugar, tras varios brotes
agudos, a una degradacion de las fibras elasticas y laxitud
en la piel de la region periorbitaria, lo que puede llegar a
afectar al campo visual. La patogenia de la blefarocalasia o
blefaroptosis sigue siendo incierta, si bien se ha senalado
la implicacion de mecanismos inmunopatogenos que dan
lugar a la degradacién de las fibras elasticas'?. Grassegger
et al." y Schaeppi et al.? hallaron depdésitos de inmunoglo-
bulina A (IgA) alrededor de los vasos sanguineos, glandulas
sudoriparas y en la dermis papilar, mientras que Schaeppi
et al.2 encontraron la IgA en las fibras elasticas perifolicu-
lares. La histopatologia muestra la presencia, en la dermis
reticular, de fibras elasticas dispersas, fragmentadas y gra-
nulares.

El diagnédstico diferencial de la blefarocalasia incluye
enfermedades inflamatorias (dermatitis de contacto,
angioedema, blefaritis y angioedema hereditario), neo-
plasias (tumor retrobulbar o tumor/quiste de la glandula
lacrimal), enfermedades sistémicas (enfermedad tiroidea
y renal) y otras enfermedades de la matriz extracelular
(sindrome de Ehlers-Danlos, pseudoxantoma elastico,
elastolisis de la dermis media, anetodermia y elastolisis
postinflamatoria) e incluso el envejecimiento fisiologico. Es
posible, ademas, que forme parte de algun sindrome como
sucede en el de Ascher (blefarocalasia, labio doble y gota
atoxica).

El tratamiento de la blefarocalasia se basa en cirugias
reconstructivas con proposito estético y terapéutico, si bien
las recurrencias son frecuentes®.

El objetivo de este articulo es mostrar un caso de un
paciente joven con blefarocalasia como presentacion clinica
de CL adquirido.

Un varén de 24 anos acudio a consulta por flacidez en los
parpados superiores con una evolucion progresiva durante
8 afnos, que ocasionaba un importante dafo estético.
Informo de la aparicion a lo largo de mas de 2 ahos de varios
brotes de edema palpebral que sucedieron anos antes de la
aparicion de la flacidez local y que no fueron tratados. El
paciente no referia otros problemas. El examen dermatolo-
gico mostro laxitud de la piel de ambos parpados superiores,
mas acusado en el derecho, con ocultacion parcial de las
pestafas; la piel de la region palpebral superior estaba atro-
fica y de color violaceo (fig. 1). La blefaroptosis no afectaba
al campo visual. Afirmé no haber utilizado ningln tipo de
medicacion para el tratamiento de la enfermedad. Las biop-
sias palpebrales (tincion hematoxilina-eosina) mostraron
Unicamente edema leve de la dermis superior. La tincién con
orceina revelo la ausencia de fibras elasticas (fig. 2). La IgA
fue positiva en el interior de las paredes de los vasos dérmi-
cos. La tomografia computarizada de las orbitas, la placa de
torax y las pruebas de laboratorios fueron normales. Se rea-
liz6 una blefaroplastia superior (fig. 3), con unos excelentes
resultados estéticos y funcionales durante el seguimiento.
El paciente manifestd haber experimentado un aumento en
la amplitud del campo visual, en especial del superior al no
estar ya cubiertos los ojos por los parpados superiores.

La blefarocalasia se caracteriza por episodios de edema
bilateral indoloros, y se considera una presentacion clinica
rara del CL*. Por lo general es autolimitada y refractaria a los

Redundancia del parpado.

Figura 1
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Figura 2 Estudio histopatologico de la piel palpebral. A) Se
aprecia Unicamente edema leve en la dermis superior (40X, HE).
B) Ausencia de fibras elasticas en la dermis del parpado (100X,
orceina).

Figura 3  Resultados excelentes tras la blefaroplastia.

antihistaminicos y corticosteroides, y en su fase quiescente y
tras varios brotes agudos evoluciona hacia una pérdida bila-
teral de la piel periorbitaria®. La presencia de color violaceo
en los parpados superiores® también fue observada en nues-
tro paciente y llevo a realizar un diagndstico diferencial con
la dermatomiositis.

La fisiopatologia de la blefarocalasia sigue siendo des-
conocida. Se cree que los episodios inflamatorios dan lugar
a una degradacion de las fibras elasticas por aumento en
la actividad de la elastasa o disminucion de la funcion de
la enzima inhibidora de la elastasa, lo que desencadena
una elastolisis®. En la gran mayoria de los casos de blefa-
rocalasia no se notificaron manifestaciones sistémicas’. De
acuerdo con los hallazgos descritos previamente, los deposi-
tos de IgA, que probablemente se encuentren implicados en
la patogenia de la enfermedad, se localizaron, en nuestro
caso, en las paredes de los vasos sanguineos’.

Se ha descrito la posible existencia de agentes desen-
cadenantes como, entre otros, el estrés, la fiebre y las
infecciones del tracto respiratorio superior®. Parece existir
un mecanismo inmunoldgico mas especifico relacionado con
las metaloproteasas que degradan la elastina y el colageno’.

El tratamiento recomendado en la literatura es la ble-
faroplastia con propositos estéticos o terapéuticos. Se
aconseja que dicha cirugia se realice cuando la enferme-
dad esta en la fase quiescente®. A diferencia de la mayoria
de las enfermedades que afectan al tejido conjuntivo, el CL
no suele interferir en la recuperacion tras la cirugia®. Sin
embargo, debido a la posibilidad de recurrencia, se hace
necesario realizar un seguimiento del paciente’.

Es muy importante incluir la blefarocalasia entre los diag-
nosticos diferenciales de las dermatosis que afectan a la
region periorbitaria, teniendo en cuenta la relevancia de
realizar un diagnostico correcto que facilite el tratamiento
adecuado y el seguimiento del paciente.
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Osteonevus de Nanta, un m
fenémeno cutaneo poco
habitual

Osteonevus of Nanta: A Rare Skin Condition

Sr. Director:

El osteonevus de Nanta es un fenémeno inusual caracte-
rizado por metaplasia 6sea en un nevus intradérmico’. La
lesion fue descrita por primera vez por Heidesfield en 1908,
y posteriormente por el dermatélogo francés André Nanta,
en una publicacion de 19112,

La formacion 6sea cutanea es un hallazgo poco fre-
cuente en la piel que puede ser primario, en ausencia de
lesiones preexistentes demostrables, o secundario a proce-
sos inflamatorios y/o neoplasicos®. La formacion secundaria
de hueso ha sido reportada en una variedad de lesiones
tales como pilomatrixoma, carcinoma basocelular, acné,
granuloma piégeno y dermatofibroma. Sin embargo, la cal-
cificacion en un nevus intradérmico es un fenémeno muy
raro’“.

Un hombre de 38 afios sin antecedentes patologicos
de interés consulta por una lesion hiperpigmentada en la
mejilla izquierda que ha crecido y se ha endurecido progre-
sivamente. En la exploracion fisica se evidencia un nédulo de
color negro, duro, no doloroso a la palpacion, de 1,5cm de
diametro (fig. 1). Se realiza exéresis completa de la lesion
y se envia la muestra para estudio anatomopatoldgico. El
examen histologico muestra nidos de células névicas con
una adecuada maduracion en la dermis superficial, y por
debajo de estas, en la dermis profunda, presencia de tra-
béculas 6seas de hueso maduro que contienen osteocitos en
su interior (fig. 2). En el centro se observa hematopoyesis
intramedular entre adipocitos maduros (fig. 3). Se cataloga
como osteonevus de Nanta y se realizan controles periédicos
al paciente.

Historicamente, los casos de formacion dsea cutanea pri-
marios han incluido entidades tales como la osteodistrofia
hereditaria de Albright, la heteroplasia dsea progresiva, la
miositis progresiva osificante y el osteoma cutis*. La osifica-
cion metaplasica secundaria ha sido reportada en asociacion
con cicatrices, granuloma pioégeno, quiste epidérmico, fibro-
xantoma, lipoma y en sitios de traumas o inyeccion®*. Casos
raros incluyen quemaduras, dermoabrasion, dermatitis por
estasis y metastasis cutaneas de carcinomas de mama,
vejiga o bronquiales®. Las neoplasias benignas, sobre todo

los nevos melanociticos, representan la causa mas comin de
formacion de osteoma secundario®.

Clinicamente estas lesiones se asemejan a un nevus intra-
dérmico, son mas frecuentes en mujeres que en varones®
y tienden a estar localizadas en la parte alta del cuerpo,
sobre todo en la cara. Esta observacion ha hecho pensar
que los constantes traumatismos e inflamacion cronica de
los foliculos pilosos pueden tener un papel en el desarrollo
de este proceso®’. Las lesiones con necrosis, hemorragia y
regeneracion de tejido podrian afectar la concentracion de
iones de calcio y fésforo, pH, oxigeno y enzimas®. Estas
caracteristicas fisicas y quimicas podrian estimular reaccio-
nes de tipo granulomatoso, con la consecuente derivacion

Figura 1 Nodulo pigmentado, color negro, de bordes defini-
dos, con presencia de foliculos pilosos, de 2cm de diametro y
localizado en la mejilla izquierda.
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