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Cutis Laxa

Cutis laxa, también conocida como elastdlisis generalizada, es un trastorno raro del tejido conectivo
caracterizado por piel suelta y fldicida debido a la falta de elasticidad. Resulta de defectos en el tejido
conectivo, incluyendo colageno y fibras elasticas que sostienen la piel y otros tejidos. La condicién puede
ser hereditaria o adquirida y varia en manifestaciones clinicas segtin su forma y severidad.
Cutis Laxa Hereditaria
La mayoria de los casos de cutis laxa son hereditarios, y estos pueden clasificarse segin el modo de
herencia y severidad clinica. Hay cuatro tipos principales de cutis laxa hereditaria:
> Cutis Laxa Ligada al X
o Herencia: Recesiva ligada al X
o Caracteristicas Clinicas: Esta forma se observa mas cominmente en varones. Se caracteriza
por facilidad para desarrollar hematomas y cabello aspero, arterias tortuosas, hernias
inguinales/diafragmaticas/y umbilicales, cara larga con frente alta y nariz ganchuda,
calcificaciones occipitales en forma de cuila y dislocaciones de cadera.
> Cutis Laxa Autosémica Dominante
o Herencia: Autosdmica dominante
o Caracteristicas Clinicas: La laxitud de la piel puede comenzar a cualquier edad, afectando
principalmente la cara, particularmente alrededor de los ojos, cara y cuello. La afectaciéon
sistémica es rara, haciendo este tipo menos severo que las formas recesivas, y los individuos
usualmente tienen una expectativa de vida normal.
> (Cutis Laxa Autosomica Recesiva (Tipos 1y II)
o Herencia: AutosOmica recesiva
o Tipo I Caracteristicas Clinicas: Una forma severa presente al nacer, asociada con enfisema de
inicio temprano, anormalidades éseas (como cierre tardio de suturas craneales, dislocacién
de cadera y curvatura espinal), hernias, diverticulos en el es6fago, duodeno y vejiga, y
aneurismas aorticos
Tipo Il Caracteristicas Clinicas: Una forma menos severa.
Tipo 1l (sindrome de De Barsy)

Cutis Laxa Adquirida
La cutis laxa adquirida es menos comun que las formas hereditarias y tipicamente se manifiesta en la edad
adulta con flacidez de la piel y poca afectacién interna asociada. Puede desarrollarse espontdneamente o
después de ciertas condiciones médicas, tales como:

> Enfermedades sistémicas (ej., artritis reumatoide, sarcoidosis, LES y trastornos infecciosos)

> Trastornos cutdneos (ej., eczema, linfoma cutaneo, erupcion similar al sindrome de Sweet,

dermatitis granulomatosa intersticial y mastocitosis cutanea)
> Reacciones de hipersensibilidad a medicamentos, incluyendo penicilamina e isoniazida.
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Presentacion Clinica
La cutis laxa se caracteriza por piel suelta e inelastica, especialmente en areas que han estado inflamadas.
Las regiones comuinmente afectadas incluyen:
> QOjos: Parpados caidos debido a la laxitud de la piel.
> (ara: Piel flacida alrededor de la cara y cuello, creando una apariencia prematuramente envejecida.
> (Cuello, Hombros y Muslos: A menudo afectados en formas hereditarias del trastorno.
Caracteristicas adicionales pueden incluir un filtro largo, fisuras palpebrales hacia abajo, frente alta, l6bulos
de las orejas grandes y nariz en pico.

Manifestaciones Sistémicas:
> Pulmonar: Los individuos afectados pueden experimentar enfisema y bronquiectasias, deteriorando
la funcién pulmonar
> Hernias: Los tipos comunes incluyen hernias umbilicales e inguinales, resultando del debilitamiento
del tejido conectivo.
> (Gastrointestinal: Los diverticulos pueden formarse en el es6fago, duodeno y vejiga, llevando a
complicaciones del tracto digestivo y urinario.
> C(ardiaco/Arterial: La cutis laxa puede resultar en tortuosidad de los vasos sanguineos, aneurismas
aorticos y enfermedad de la arteria pulmonar, aumentando el riesgo de complicaciones
cardiovasculares.
> Otros: Los individuos pueden tener defectos diafragmaticos, hipotonia muscular, anormalidades
craneofaciales y problemas articulares.
En casos severos, como los tipos I y II de cutis laxa autosémica recesiva, los individuos también pueden
enfrentar retrasos en el desarrollo intelectual y motor, destacando el impacto multiorganico del trastorno.

Tratamiento y Pronéstico
El tratamiento para cutis laxa se enfoca en manejar las complicaciones relacionadas con 6rganos internos,
ya que no hay una cura definitiva. Las estrategias terapéuticas incluyen:
> (irugia Cosmética: Procedimientos para remover el exceso de piel pueden considerarse para
pacientes cuya piel suelta afecta significativamente su calidad de vida.
> Manejo de Problemas Pulmonares y Cardiacos: Pacientes con complicaciones respiratorias como
enfisema pueden necesitar soporte respiratorio, mientras que aquellos con aneurismas aérticos
requieren monitoreo cardiaco y cirugia potencial.
> Terapia Génica: Aunque aun experimental, la terapia génica puede ser una opcién de tratamiento
futuro para casos vinculados a mutaciones del gen de elastina.
El prondéstico varia por tipo; la cutis laxa autosémica dominante generalmente tiene una expectativa de vida
normal, mientras que los tipos autosémicos recesivos, particularmente el Tipo I, estan vinculados a una
esperanza de vida reducida debido a complicaciones severas.

Conclusion

La cutis laxa es un trastorno raro del tejido conectivo caracterizado por piel suelta y flacida y varios
problemas sistémicos. Puede ser hereditaria o adquirida, con tipos hereditarios tipicamente mostrando
sintomas mas tempranos y severos. El tratamiento se enfoca principalmente en manejar complicaciones
internas, mientras que los procedimientos cosméticos pueden mejorar la calidad de vida. La investigacion
continla en terapias genéticas ofrece esperanza para tratamientos futuros mas efectivos.
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