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DeCS: seudoxantoma elástico. 
DeCS: pseudoxanthoma elasticum. 
 
El pseudoxantoma elástico, también conocido como elastorrexis generalizada o sistémica, síndrome de 
Darier–Grönbland–Stranberges, es una enfermedad hereditaria del tejido conectivo. El defecto básico se 
encuentra en las fibras elásticas, probablemente debido a un glicosaminoglicano anormal secretado por 
los fibroblastos, que se deposita en las superficies de las fibras elásticas y provoca la fragmentación y 
calcificación de estas. Mediante microscopia electrónica, las fibras elásticas se muestran engrosadas y 
cubiertas en algunas áreas por una sustancia amorfa que contiene fibrinógeno, glicoproteínas y proteínas 
del colágeno. Otras áreas de las fibras elásticas se encuentran calcificadas. El diagnóstico 
anatomopatológico es la calcificación de las fibras elásticas de la dermis, de las capas media e íntima de 
los vasos y de la membrana de Bruch, en su forma inicial, con su posterior fragmentación. Las fibras 
colágenas también aparecen fragmentadas. La alteración vascular suele ser generalizada pero, sobre 
todo, afecta a las grandes arterias: las mesentéricas y viscerales y las arterias de las extremidades. La 
prevalencia de la enfermedad es de1:160 000, es decir, que es muy poco frecuente. Las mujeres se 
afectan dos veces más que los varones. Existen cinco tipos de esta enfermedad, que difieren 
considerablemente en sus manifestaciones clínicas. La forma más frecuente, que afecta la piel, vasos y 
ojo, se hereda según un patrón autosómico recesivo; el síndrome completo consta de lesiones cutáneas 
características, alteraciones oculares (estrías angiodes) y vasculares. Aunque las manifestaciones 
cutáneas predominan, son las menos dañinas. Puede aparecer cualquier combinación, aunque en casi la 
mitad de los pacientes se ha observado afectación a los tres niveles. 
 
Presentación del paciente 
 
Se trata de un paciente de 27 años de edad, masculino, blanco, con antecedentes de salud aparente que 
acude a la consulta de oftalmología por disminución de la visión del ojo derecho, que en los últimos 
meses se había agudizado más. 
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Se le realizó examen  oftalmológico mediante oftalmoscopia indirecta, y se observaron estrías angioides 
curvilíneas irregulares, de color rojo grisáceo, que se irradiaban desde el área peripapilar en todas 
direcciones, a nivel de coroides, sin sobrepasar la región ecuatorial mayor en el ojo derecho. 
Se encontraron otros hallazgos oftalmológicos: coloración moteada de la retina causada por lesiones 
amarillentas, confluentes, múltiples, a nivel de epitelio pigmentario de la retina (piel en naranja o peau 
d'orange), en la media periferia de la región temporal, además distrofia reticular en patrón; estas lesiones 
solo se encontraban presentes en el ojo derecho (Figuras 1A, 1B). 
 

 
Figura 1. Fondo de ojo: estrías angioides y piel de naranja.  

1A) Obsérvense las estrías angioides. 
1B) Se observa piel de naranja. 

 
Al realizar el examen dermatológico se encontró hiperelasticidad cutánea a nivel de los pliegues de los 
codos, y coloración naranja de la piel más evidente en esta región (Figura 2). Además, se evidenció 
hiperlaxitud articular, que fue  más notable en las articulaciones metacarpo-falángicas (Figura 3). 
 
 

Figura 2. Hiperelasticidad cutánea a nivel 
de los codos y coloración naranja de la piel. 
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Figura 3. Hiperlaxitud articular. 
 
La biometría hemática y la química sanguínea fueron  normales, excepto la determinación de calcio en la 
que existió una hipercalcemia leve. El ultrasonido abdominal mostró ambos riñones de tamaño normal, 
con imagen ecogénica en la corteza renal, con aspecto de microcalcificaciones. En la resonancia 
magnética nuclear de cráneo, se observó sinusitis maxilar derecha, y en el electrocardiograma, 
bradicardia sinusal.  
Se realizó biopsia cutánea de la piel del codo derecho, cuyos resultados fueron: fibras elásticas, 
basófilas, fragmentadas, rizadas y deshilachadas en la dermis reticular alta y media, calcificadas, los 
cuales son patognomónicos del pseudoxantoma elástico. 
 
Estrategia de tratamiento 
 
Como toda enfermedad hereditaria, no tiene tratamiento. La conducta a seguir en este caso se enfocó en 
educar al paciente, ofrecerle consejo genético y el modo de modificar la dieta y el estilo de vida, con el 
objetivo de prevenir en lo posible las complicaciones. Es fundamental controlar su peso, no fumar y evitar 
las alteraciones en los lípidos, que son medidas esenciales para disminuir las complicaciones vasculares. 
La evolución del paciente se mantuvo en vigilancia indefinida en consulta de Oftalmología, por posible 
biopsia ciega. 
La biopsia ciega en pacientes con estrías angioides, aun sin manifestaciones evidentes, es un 
procedimiento obligado en todos los que presenten síntomas y signos visuales asociados a estrías 
angioides, antes de que aparezca alguna manifestación sistémica. 
Es indispensable el reconocimiento de las alteraciones que ocasiona esta enfermedad para poder ofrecer 
un tratamiento integral, reducir en lo posible la morbilidad y prolongar la expectativa de vida. 
 
Comentario 
 
El pseudoxantoma elástico, también conocido como elastorrexis generalizada o sistémica, síndrome de 
Darier-Grönbland-Strandberg, es una genodermatosis autosómica dominante o recesiva del tejido 
conectivo, caracterizada por la mineralización progresiva de las fibras elásticas de la dermis, los ojos y el 
sistema cardiovascular.1 
Descrita por primera vez en 1881 por Rigal, tres años más tarde Balzer identifica las lesiones sistémicas 
asociadas.2 Knapp, en 1892, describe las lesiones oculares y las denomina estrías angioides3, y es 
Doyne en 1899 quien las relaciona con las lesiones cutáneas.4 
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En 1929, la oftalmóloga Esther Grönbland confirma la presencia de estrías angioides en tres enfermos 
diagnosticados de pseudoxantoma elástico por el dermatólogo James Strandberg, ambos de 
nacionalidad sueca, y establecieron el síndrome que lleva sus nombres.5 
En 1940, Touraine define la enfermedad como la conocemos. Suele afectar a personas mayores de 30 
años, y es más frecuente en el sexo femenino. La prevalencia estimada es de 1 en 70 000 a 100 000 
casos. Se ha identificado defecto genético. Se expresa por mutación del gen ABCC6 localizado en el 
brazo corto del cromosoma 16p13:1, principalmente en el hígado y el riñón.6 
Se han estudiado más de 300 mutaciones del gen ABCC6 del cromosoma 16, asociado a la enfermedad. 
Estas mutaciones afectan el transporte de péptidos aniónicos que ocasiona la calcificación progresiva de 
las fibras elásticas.7 
 Se han descrito los siguientes cambios histológicos: fibras elásticas, basófilas, cortas, fragmentadas, 
rizadas y deshilachadas en la dermis reticular en la zona alta y media, calcificadas, con amontonamiento 
irregular (mediante la coloración de hematoxilina y eosina).8,9 
Estas fibras elásticas son positivas mediante las tinciones de fibras elásticas orceína y Verhoef. Con la 
tinción de Von Kossa se diagnostican los depósitos de sales de calcio que aparecen de color negro.10 
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