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Blefarocalasia: una
presentación 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  elásticas.
Se  manifiesta  clínicamente  como  laxitud  de  la  piel,  que
confiere  aspecto  de  envejecimiento  prematuro.  La blefaro-
calasia  es una  forma  adquirida  de  CL  que  afecta  a  la  región
periorbitaria,  que  normalmente  comienza  en  la  infancia  o
la  adolescencia  y  se acompaña  de  episodios  recurrentes  de
edema  palpebral  indoloro  que  dan  lugar,  tras  varios  brotes
agudos,  a  una  degradación  de  las  fibras  elásticas  y laxitud
en  la piel  de  la región  periorbitaria,  lo que  puede  llegar  a
afectar  al  campo  visual.  La  patogenia  de  la  blefarocalasia  o
blefaroptosis  sigue  siendo  incierta,  si  bien  se  ha  señalado
la  implicación  de  mecanismos  inmunopatógenos  que  dan
lugar  a  la  degradación  de  las  fibras  elásticas1,2.  Grassegger
et  al.1 y Schaeppi  et  al.2 hallaron  depósitos  de  inmunoglo-
bulina  A  (IgA)  alrededor  de  los vasos  sanguíneos,  glándulas
sudoríparas  y en  la  dermis  papilar,  mientras  que  Schaeppi
et  al.2 encontraron  la  IgA  en las  fibras elásticas  perifolicu-
lares.  La histopatología  muestra  la  presencia,  en la dermis
reticular,  de  fibras  elásticas  dispersas,  fragmentadas  y gra-
nulares.

El  diagnóstico  diferencial  de  la  blefarocalasia  incluye
enfermedades  inflamatorias  (dermatitis  de  contacto,
angioedema,  blefaritis  y  angioedema  hereditario),  neo-
plasias  (tumor  retrobulbar  o  tumor/quiste  de  la  glándula
lacrimal),  enfermedades  sistémicas  (enfermedad  tiroidea
y  renal)  y  otras  enfermedades  de  la matriz  extracelular
(síndrome  de  Ehlers-Danlos,  pseudoxantoma  elástico,
elastolisis  de  la  dermis  media,  anetodermia  y  elastolisis
postinflamatoria)  e  incluso  el  envejecimiento  fisiológico.  Es
posible,  además,  que  forme  parte  de  algún  síndrome  como
sucede  en  el  de  Ascher  (blefarocalasia,  labio  doble  y gota
atóxica).

El  tratamiento  de  la  blefarocalasia  se basa  en  cirugías
reconstructivas  con propósito  estético  y terapéutico,  si  bien
las  recurrencias  son frecuentes3.

El  objetivo  de  este  artículo  es mostrar  un  caso de un
paciente  joven  con blefarocalasia  como  presentación  clínica
de  CL  adquirido.

Un varón  de 24  años  acudió  a  consulta  por flacidez  en  los
párpados  superiores  con  una  evolución  progresiva  durante
8  años, que  ocasionaba  un  importante  daño estético.
Informó  de la  aparición  a  lo  largo  de más  de 2  años  de  varios
brotes  de edema  palpebral  que  sucedieron  años antes  de  la
aparición  de la  flacidez  local  y  que  no  fueron  tratados.  El
paciente  no  refería  otros  problemas.  El examen  dermatoló-
gico  mostró  laxitud  de la  piel  de ambos  párpados  superiores,
más  acusado  en  el  derecho,  con  ocultación  parcial  de las
pestañas;  la  piel de  la región  palpebral  superior  estaba  atró-
fica  y  de color  violáceo  (fig.  1). La  blefaroptosis  no  afectaba
al  campo  visual.  Afirmó  no haber  utilizado  ningún  tipo  de
medicación  para  el  tratamiento  de la  enfermedad.  Las  biop-
sias  palpebrales  (tinción  hematoxilina-eosina)  mostraron
únicamente  edema leve de la dermis  superior.  La  tinción  con
orceína  reveló  la  ausencia  de  fibras  elásticas  (fig.  2). La  IgA
fue  positiva  en  el  interior  de las  paredes  de  los vasos  dérmi-
cos.  La  tomografía  computarizada  de las  órbitas,  la  placa  de
tórax  y  las  pruebas  de laboratorios  fueron  normales.  Se rea-
lizó  una  blefaroplastia  superior  (fig.  3), con  unos  excelentes
resultados  estéticos  y  funcionales  durante  el seguimiento.
El  paciente  manifestó  haber  experimentado  un  aumento  en
la  amplitud  del  campo  visual,  en  especial  del superior  al  no
estar  ya  cubiertos  los  ojos por los  párpados  superiores.

La  blefarocalasia  se  caracteriza  por  episodios  de edema
bilateral  indoloros,  y se  considera  una  presentación  clínica
rara  del CL4.  Por  lo  general  es autolimitada  y refractaria  a los

Figura  1  Redundancia  del  párpado.
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Figura  2  Estudio  histopatológico  de  la  piel  palpebral.  A) Se
aprecia  únicamente  edema  leve  en  la  dermis  superior  (40X,  HE).
B) Ausencia  de  fibras  elásticas  en  la  dermis  del  párpado  (100X,
orceína).

Figura  3  Resultados  excelentes  tras  la  blefaroplastia.

antihistamínicos  y  corticosteroides,  y en  su fase  quiescente  y
tras  varios  brotes  agudos  evoluciona  hacia una  pérdida  bila-
teral  de  la piel  periorbitaria5. La presencia  de  color  violáceo
en  los  párpados  superiores6 también  fue  observada  en  nues-
tro  paciente  y llevó  a realizar  un  diagnóstico  diferencial  con
la  dermatomiositis.

La  fisiopatología  de  la  blefarocalasia  sigue  siendo des-
conocida.  Se  cree  que  los  episodios  inflamatorios  dan  lugar
a  una  degradación  de las  fibras  elásticas  por aumento  en
la  actividad  de la  elastasa  o disminución  de la  función  de
la  enzima  inhibidora  de  la  elastasa,  lo que  desencadena
una  elastolisis3. En  la  gran mayoría  de los  casos  de blefa-
rocalasia  no  se notificaron  manifestaciones  sistémicas7.  De
acuerdo  con los  hallazgos  descritos  previamente,  los depósi-
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  sanguíneos1.

Se  ha descrito  la posible  existencia  de agentes  desen-
cadenantes  como, entre  otros,  el  estrés,  la  fiebre y  las
infecciones  del tracto  respiratorio  superior3.  Parece  existir
un  mecanismo  inmunológico  más  específico  relacionado  con
las  metaloproteasas  que  degradan  la elastina  y el  colágeno1.

El tratamiento  recomendado  en  la literatura  es la  ble-
faroplastia  con propósitos  estéticos  o terapéuticos.  Se
aconseja  que  dicha cirugía  se realice  cuando  la enferme-
dad  está  en la fase  quiescente8. A diferencia  de  la  mayoría
de las  enfermedades  que  afectan  al tejido  conjuntivo,  el  CL
no  suele  interferir  en  la recuperación  tras  la  cirugía9. Sin
embargo,  debido  a  la  posibilidad  de recurrencia,  se hace
necesario  realizar  un  seguimiento  del paciente10.

Es muy  importante  incluir  la  blefarocalasia  entre  los  diag-
nósticos  diferenciales  de las  dermatosis  que  afectan  a la
región  periorbitaria,  teniendo  en  cuenta  la relevancia  de
realizar  un diagnóstico  correcto  que  facilite  el  tratamiento
adecuado  y el  seguimiento  del paciente.
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Osteonevus de Nanta, un
fenómeno cutáneo poco
habitual

Osteonevus  of Nanta:  A  Rare Skin  Condition

Sr.  Director:

El osteonevus  de  Nanta  es un  fenómeno  inusual  caracte-
rizado  por  metaplasia  ósea  en  un nevus  intradérmico1.  La
lesión  fue  descrita  por primera  vez  por  Heidesfield  en  1908,
y  posteriormente  por  el  dermatólogo  francés  André  Nanta,
en  una  publicación  de  19112.

La  formación  ósea  cutánea  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  neoplásicos3.  La formación  secundaria
de  hueso  ha  sido reportada  en  una  variedad  de  lesiones
tales  como  pilomatrixoma,  carcinoma  basocelular,  acné,
granuloma  piógeno  y dermatofibroma.  Sin  embargo,  la cal-
cificación  en  un nevus  intradérmico  es  un  fenómeno  muy
raro1,4.

Un  hombre  de  38  años  sin  antecedentes  patológicos
de  interés  consulta  por una  lesión  hiperpigmentada  en la
mejilla  izquierda  que  ha crecido  y  se  ha endurecido  progre-
sivamente.  En  la exploración  física  se evidencia  un  nódulo  de
color  negro,  duro,  no  doloroso  a la palpación,  de  1,5  cm  de
diámetro  (fig.  1). Se  realiza  exéresis  completa  de  la  lesión
y  se  envía  la  muestra  para  estudio  anatomopatológico.  El
examen  histológico  muestra  nidos  de  células  névicas  con
una  adecuada  maduración  en  la  dermis  superficial,  y por
debajo  de  estas,  en  la dermis  profunda,  presencia  de tra-
béculas  óseas  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  periódicos
al  paciente.

Históricamente,  los casos  de  formación  ósea  cutánea  pri-
marios  han  incluido  entidades  tales como  la  osteodistrofia
hereditaria  de  Albright,  la heteroplasia  ósea  progresiva,  la
miositis  progresiva  osificante  y  el  osteoma  cutis4. La  osifica-
ción  metaplásica  secundaria  ha sido  reportada  en asociación
con  cicatrices,  granuloma  piógeno,  quiste  epidérmico,  fibro-
xantoma,  lipoma  y en  sitios  de  traumas  o  inyección3,4.  Casos
raros  incluyen  quemaduras,  dermoabrasión,  dermatitis  por
estasis  y  metástasis  cutáneas  de  carcinomas  de  mama,
vejiga  o  bronquiales5.  Las  neoplasias  benignas,  sobre  todo

los nevos  melanocíticos,  representan  la  causa más  común  de
formación  de osteoma  secundario3.

Clínicamente  estas  lesiones  se asemejan  a  un nevus  intra-
dérmico,  son más  frecuentes  en  mujeres  que  en  varones6

y  tienden  a estar  localizadas  en la  parte  alta  del  cuerpo,
sobre  todo  en la cara.  Esta  observación  ha hecho  pensar
que  los  constantes  traumatismos  e  inflamación  crónica  de
los  folículos  pilosos  pueden  tener  un  papel  en  el  desarrollo
de  este  proceso3,7.  Las  lesiones  con  necrosis,  hemorragia  y
regeneración  de  tejido  podrían  afectar  la  concentración  de
iones  de calcio  y fósforo,  pH, oxígeno  y enzimas3.  Estas
características  físicas  y  químicas  podrían  estimular  reaccio-
nes  de tipo  granulomatoso,  con  la  consecuente  derivación

Figura  1  Nódulo  pigmentado,  color  negro,  de bordes  defini-
dos, con  presencia  de  folículos  pilosos,  de  2 cm  de diámetro  y
localizado  en  la  mejilla  izquierda.
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