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SECCION DE TRABAJOS CIENTIFICOS ORIGINALES

Diagnoéstico de pseudoxantoma elastico en pacientes
portadores de estrias angioides sin manifestaciones
sistémicas evidentes

Miguel Angel Quiroz-Reyes, Jos¢ Luis Rodriguez-Loaiza, Oliver Schneider-Ehrenberg, Federico Graue-Wiechers*

RESUMEN

Objetivo: Realizar el diagnéstico de pseudoxantoma elastico (PXE) en pacientes sin lesiones sistémicas, que son detec-
tados como portadores de estrias angioides.

Pacientes y métodos: Se estudiaron seis pacientes con diagndstico de estrias angioides sin manifestaciones de
pseudoxantoma eldstico evidente. A todos se les realizo biopsia de piel y tincidon especifica para fibras elésticas.
Resultados: En los seis pacientes estudiados se observd fragmentacion de las fibras elasticas confirmandose el diagnos-
tico de sindrome de Gronblad-Strandberg.

Conclusiones: Es conveniente realizar biopsia de piel a los pacientes portadores de estrias angioides para realizar un
diagnodstico oportuno de pseudoxantoma eldstico para su manejo multidisciplinario y evitar complicaciones sistémicas.
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SUMMARY

Objective: To diagnose pseudoxanthoma elasticum (PXE) in patients with no evidence of systemic manifestations, who
are detected as having angioid streaks.

Patients and methods: Six patients with diagnosis of angioid streaks with no evidence of systemic manifestations due
to pseudoxanthoma elasticum were studied. A skin biopsy and specific tintion for elastic fibers were done in all patients.
Results: Fragmentation of the elastic fibers was found in all 6 (100%) patients, confirming the diagnosis of Gronblad-
Strandberg syndrome.

Conclusions: It is convenient to take skin biopsy in patients with angioid streaks in order to realize an opportune
diagnosis of pseudoxanthoma elasticum. This permits an adequate multidisciplinary medical care and avoids systemic

complications.
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ANTECEDENTES

Las estrias angioides fueron descritas por Doyne en 1889,
pero fue hasta 1892 que se acufio el término estria angioide
por Knapp. En 1930 se definieron las causas histopatologicas
de esta entidad. Se denomina sindrome de Gronblad-
Strandberg a la asociacion clinica existente en pacientes
portadores de estrias angioides en un sustrato sistémico en
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degeneracion elastotica conocida como pseudoxantoma
elastico (PXE) (1).

El PXE es un desorden genético del tejido conectivo ca-
racterizado por una mineralizacion progresiva de las fibras
elasticas (2). Consiste en lesiones caracteristicas de la piel
que se localizan en los sitios de flexion, afeccion ocular y
manifestaciones sistémicas vasculares (hemorragias
gastrointestinales, enfermedades vasculares oclusivas e
hipertension). La enfermedad puede heredarse en forma
autosémica dominante o recesiva y tiene una prevalencia
de 1 en 100,000 (2). La causa del desorden se desconoce.
La calcificacion progresiva y la fragmentacion de las fibras
elasticas en la piel, en la membrana de Bruch en el ojo y la
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afeccion de los vasos sanguineos son los responsables de
las manifestaciones clinicas de esta enfermedad.

La importancia en el conocimiento, diagnéstico y mane-
jo de esta entidad radica en su asociacion con diversas ma-
nifestaciones sistémicas que pueden alterar de forma signi-
ficativa la calidad de vida de quienes la padecen y, en con-
secuencia, obligan a un manejo multidisciplinario para
mejorar la sobrevida y la calidad visual.

Hallazgos clinicos

Esfera ocular. Las estrias angioides son lesiones
curvilineas, irregulares, de color rojo-grisaceo que irradian
del area peripapilar en todas direcciones, a nivel de coroides,
sin sobrepasar la region ecuatorial. Habitualmente consti-
tuyen un hallazgo bilateral. El término angioide se dio por
su similitud con los vasos sanguineos.

Generalmente son asintomaticas, pero al desarrollarse
neovascularizacidén coroidea como complicacion macular
o al presentarse hemorragia subretiniana frecuentemente
posterior a un trauma, pueden causar disminucion de la
agudeza visual. Otras causas de baja visual son el despren-
dimiento hemorragico del EPR y la degeneraciéon macular
secundaria. (3)

Otros hallazgos oftalmoscépicos asociados son la colo-
raciéon moteada de la retina causada por lesiones amarillen-
tas, confluentes, multiples, a nivel del EPR, denomindndo-
sele piel en naranja (peau d’orange), mas aparente en la
media periferia de la region temporal, o bien una distrofia
reticular en patron (4). A las lesiones epiteliales pigmentadas
focales atroficas a nivel del EPR se les ha denominado
manchas asalmonadas y también pueden observarse, al igual
que los cuerpos cristalinos subretinianos, en la region
yuxtapapilar inferior y en la media periferia. Se han repor-
tado otros hallazgos como los cuerpo hialinos en nervio
optico y, de forma mas aislada, una alteracion reticular
macular asociada a las estrias angioides descrita por Gass
como distrofia macular reticular (5).

Las estrias angioides también se encuentran en diversas

patologias sistémicas como la enfermedad de Paget, las
hemoglobinopatias y el sindrome de Ehlers-Danlos.
Piel. Las lesiones en piel se caracterizan por papulas que
dan la apariencia de “piel de gallina”, de predominio en
zonas de flexion, presentandose en un promedio de edad de
13.5 afios (6). Comunmente, las areas mas frecuentemente
afectadas son la antecubital, poplitea, inguinal, cuello, axilar
y periumbilical, asi como pared de la cavidad oral, vaginal
y mucosa rectal. La afeccion puede ser progresiva y dafar
toda la piel. Con el tiempo, la piel puede hacerse laxa, re-
dundar y formar pliegues, particularmente en cuello, axila
e ingles (Figs. 1, 2).

El diagndstico puede realizarse por biopsia de la piel afec-
tada. Las caracteristicas histologicas consisten en la frag-
mentacion y calcificacion de las fibras elasticas en la me-
dia y tercio interno de la dermis. Aunque las fibras elasti-
cas normales no se tifien con hematoxilina/eosina, las fi-
bras elasticas alteradas en el PXE tifien de azul por su con-
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Fig. 1. Lesion propia del pseudoxantoma elastico donde se ob-
serva piel redundante en la region axilar.

Fig. 2. Lesiones papulares en la region de la nuca en un paciente
con pseudoxantoma elastico.

tenido célcico. La elastosis serpiginosa perforans puede co-
existir en pacientes con pseudoxantoma elastico (6).
Enfermedades vasculares. La calcificacion de la capa elas-
tica media de los vasos sanguineos con la subsecuente pro-
liferacion de la intima provoca serias complicaciones. La
claudicacion es el sintoma mas frecuente y los pulsos, en el
adulto, estan frecuentemente ausentes. La angina pectoris
o la angina abdominal pueden ser incapacitantes. La
hipertension es exclusiva de los adultos (2) y parece estar
asociada a dafio de la arteria renal; esto ocurre en etapas
tempranas de la enfermedad.

Las hemorragias gastrointestinales aparecen debido a la
fragilidad de los vasos de la submucosa. Pueden ocurrir en
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forma temprana y con frecuencia este signo esta presente.
El sangrado puede ocurrir en el tracto urinario. Debido a
razones desconocidas, la enfermedad cerebrovascular apa-
rece con menor frecuencia de lo esperado.

Otras. A pesar de la abundancia de tejido elastico, los pul-
mones no estan predominantemente afectados en el
pseudoxantoma elastico (2). El embarazo cursa sorprenden-
temente sin complicaciones y la hemorragia, en general,
no es problema (7). El porcentaje de aborto durante el pri-
mer trimestre puede estar incrementado (7).

Histopatologia

El defecto basico del PXE se desconoce. La calcificacion
de la elastina y la fragmentacion de las fibras elasticas en
el area de calcificacion es progresiva (8). En los vasos san-
guineos de la piel, las anormalidades de la elastina ocurren
a nivel de la lamina elastica interna y pueden detectarse
aun en ausencia de mineralizacion (9). Se han reportado
cantidad de anormalidades de los proteinglicanos en piel
como en tracto urinario de los pacientes con PXE (10), como
anormalidades proteoliticas (11) y elastoliticas (12) en
fibroblastos dérmicos. Igualmente se han documentado cam-
bios en la piel consecutivos a PXE en pacientes con cistinuria
a quienes se les administra D-penicilamina (13). La
penicilamina puede inhibir las uniones colageno-elastina.
La severidad del PXE puede aumentar por la ingestion de
calcio (2, 14).

Genética

Se han reportado dos formas autosémicas dominantes y tres
autosomicas recesivas del PXE (15-18). Mas pacientes apa-
recen con desordenes heredados como rasgos autosomicos
recesivos, aunque las nuevas mutaciones dominantes no
pueden excluirse. Las formas menos comunes de los desor-
denes que envuelven la piel s6lo estan presentes en las le-
siones dérmicas generalizadas similares a las del cutis laxo

(19).

PACIENTES Y METODOS

Se estudiaron seis pacientes con diagnostico clinico de es-
trias angioides que se presentaron en el Instituto de Oftal-
mologia Conde de Valenciana de marzo 1999 a noviembre
2001. El diagndstico fue corroborado por el estudio minu-
cioso del fondo de ojo en el departamento de retina del
Instituto. Los pacientes eran residentes de la ciudad de
Meéxico, 2 del sexo masculino y 4 del sexo femenino, con
un rango de edad de 35 a 61 afios (promedio de 48 afios).
En cada paciente ambos ojos fueron examinados por un
mismo médico (MAQR) con oftalmoscopia directa e indi-
recta. A todos se les realizé fotografias de fondo de ojo,
angiografia retiniana, medicion de la agudeza visual y, pre-
via autorizacion, toma de biopsia en la region del cuello.
La biopsia fue de 1 x 1 cm con una profundidad suficiente
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hasta llegar a la dermis, procurando no tomar tejido celular
subcutaneo; se fijo en formol y se prepar6 para tefiirse con
tincion especifica para fibras eldsticas. Ningin paciente
cursaba con manifestaciones fenotipicas o sistémicas de
PXE.

RESULTADOS

En el examen del fondo de ojo se observaron tipicas estrias
angioides bilaterales en los 6 pacientes (100%), como le-
siones lineales dentadas que emergian de la region
peripapilar de forma radial, que llegaban hasta el ecuador,
y que en diversos casos involucraban la region macular e
incluso la fovea (Fig. 3). Los hallazgos fueron confirmados
con fluorangiografia retiniana observando la hiperfluores-
cencia caracteristica de las estrias angioides, asociada en 7
de los 12 ojos (70%) (Fig. 4) a hiperfluorescencia por tincion

Fig. 3. Paciente portadora de estrias angioides asociadas con
neovascularizacion coroidea antigua.

Fig. 4. Fluorangiografia donde se demuestra la hiperfluorescencia
de las estrias angioides asociada con la hiperfluorescencia de la
lesion cicatrizal en la region macular.
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Fig. 5. Corte de piel con tincion especifica para fibras eldsticas donde se observa fragmenta-
cién en un paciente portador de estrias angioides sin lesiones clinicas sistémicas.

Fig. 6. Acercamiento a la zona de tincion de las fibras elasticas en el mismo paciente,
observandose una distribucion irregular.

en la region macular por secuelas de neovascularizacion
coroidea. El rango de la agudeza visual fue de 20/20 a 1/
200. Los pacientes no mostraban caracteristicas clinicas
dermatologicas evidentes clasicas de PXE.

En la biopsia de piel se hizo tincion de fibras elasticas
observando su fragmentacion, lo que confirmé el diagnos-
tico de PXE vy, por lo tanto, el de sindrome de Gronblad-
Strandberg, en los 6 pacientes (100%) (Figs. 5 y 6). Los
pacientes fueron canalizados a una institucion de tercer ni-
vel para su estudio sistémico multidisciplinario.
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DISCUSION

El PXE es la patologia sistémica mas frecuentemente aso-
ciada con las estrias angioides. Se clasifica como una
elastorrexis sistémica que involucra piel, ojos, sistema gas-
trointestinal y corazon. Es un padecimiento que afecta con
mas frecuencia a mujeres que as hombres, con una relacion
de 2:1, y usualmente el diagndstico se realiza en la tercera
o cuarta décadas de la vida, aunque se ha reportado el caso
de una nifa de 13 afios con sindrome de Gronblad-Stranberg

Rev Mex Oftalmol



Diagnostico de pseudoxantoma elastico en pacientes con estrias angioides sin manifestaciones sistémicas evidentes

(20). Connor y cols., en un revision de 106 pacientes con
diagnoéstico de PXE, reportaron a un nifio de 10 afos de
edad con biopsia positiva, pero no mencionan si presentaba
algin cambio ocular (21).

La asociacion de estrias angioides y PXE fue reportada
por Paton (22) hasta en 87% de los casos, mientras que
Clarkson y Altman, en un estudio de 50 pacientes con diag-
nostico de estrias angioides, encontraron 25 pacientes (50%)
con alguna patologia sistémica y en 17 de ellos se confirmé
el diagnostico de PXE (23).

Las caracteristicas clinicas de nuestros pacientes fueron
las mismas que las reportadas en la literatura: fondo en piel
de naranja en donde el involucro de las estrias con la region
foveal se asocia con neovascularizacion coroidea, las cua-
les se encontraban fuera de tratamiento por estar en etapa
cicatrizal. La decision de tratar la neovascularizacion
coroidea aun esta en discusion, ya que tiene un alto indice
de recurrencia (24, 25).

En nuestro estudio, el diagndstico de estrias angioides se
asoci6 al PXE en 100% de los casos, sin presentar ninguna
manifestacion sistémica o dermatologica, por lo que esta-
mos obligados a descartar, por medio de una biopsia de
piel, esta entidad aun sin caracteristicas evidentes, ya que
podemos asi evitar o detectar alguna complicacion de las
ya descritas en otros reportes y realizar un adecuado segui-
miento multidisciplinario.

Ademas se obliga la vigilancia longitudinal de estos pa-
cientes para conocer la incidencia de complicaciones
sistémicas y, en consecuencia, su sobrevida, e implementar
medidas de deteccion para mejorar la calidad de vida y
mantener, en lo posible, la vision mediante el manejo opor-
tuno de las complicaciones maculares.

CONCLUSIONES

Conforme sugieren los resultados, la biopsia ciega en pa-
cientes portadores de estrias angioides, aun sin que presen-
ten manifestaciones sistémicas evidentes, es un método efi-
caz para el diagnostico de PXE. Por lo tanto, es un procedi-
miento obligado en todos los pacientes que manifiesten
sintomatologia visual asociada a estrias angioides o bien
en quienes se haga el diagnéstico de forma incidental, an-
tes de que aparezca algun tipo de sintomatologia sistémica.
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