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PALABRAS CLAVE Resumen Se presentan 2 casos clinicos de sindrome de Gronblad-Strandberg caracterizado
Estrias angioides; por la asociacion de estrias angioides que son rupturas de la lamina elastica de la membrana de
Seudoxantoma Bruch, que pueden producir neovascularizacion coroidea con hemorragias y cicatrizacion que

elastico; México.

ocasionan disminucion de la vision, y seudoxantoma elastico; éste es un problema hereditario
multisistémico que presenta una gran variabilidad fenotipica donde la participacion de la piel es
el dato clinico mas comun, pudiendo haber participacion de otros drganos como el ojo, el sistema
cardiovascular y el gastrointestinal. En los casos presentados se encontraron lesiones en piel ca-
racteristicas de seudoxantoma elastico; mientras en uno de los casos la manifestacion principal
era ocular, en el otro caso predominaron manifestaciones cardiovasculares y del tubo digestivo.

KEYWORDS Gronblad-Strandberg syndrome. A report of 2 cases
Angioid streaks;
Pseudoxanthoma Abstract Two cases of Gronblad-Strandberg syndrome are presented. The association of an-

elasticum; Mexico.

gioid streaks with characteristic skin manifestations-pseudoxanthoma elasticum established this
syndrome. The characteristic ophthalmologic finding in patients with pseudoxanthoma elasti-
cum is angioid streaks, these derive from breaks of the elastic lamina of Bruch's membrane,
these fractures can lead to neovascularization, hemorrhage and scarring, these changes cause
loss of visual acuity. Pseudoxanthoma elasticum is a multisystem heritable disorder, the pheno-
typic spectrum of this disease is highly variable, the major findings are in the skin, in other the
ocular findings are predominant, in other cardiovascular symptoms or gastrointestinal hemorr-
hage may be cause of morbidity. In one of these cases the ocular finding was predominant while
in the other were cardiovascular and gastrointestinal, both showed changes in the skin.

0185-1063 © 2014 Sociedad Médica del Hospital General de México. Publicado por Elsevier México.
Todos los derechos reservados.

* Autor para correspondencia: Hospital General de México “Dr. Eduardo Liceaga”. Dr. Balmis N° 148, Colonia Doctores, Delegacion

Cuauhtémoc, C.P. 06726, México D.F., México. Correo electrénico: ereruga53@yahoo.com (E. Ruiz-Galindo).



Sindrome de Gronblad-Strandberg

VAl

Introduccion

En los afnos 20°s, Gronblad y Strandberg, un oftalmologo y
un dermatologo suizos identificaron la asociacion de seu-
doxantoma elastico de la piel con estrias angioides en la
retina, a esto se le conoce como sindrome de Gronblad-
Strandberg'2.

Las estrias angioides descritas como lineas irregulares ra-
diales a la cabeza del nervio optico que se extienden hacia
el ecuador de la retina, representan rupturas y mineraliza-
cion de la lamina elastica de la membrana de Bruch; éstas
pueden encontrarse en pacientes que sufren seudoxantoma
elastico, hemoglobinopatias como la beta-talasemia, enfer-
medad de Paget, sindrome de Ehlers-Danlos, diabetes melli-
tus, acromegalia, enfermedad de células falciformes, siendo
el seudoxantoma elastico el padecimiento mas cominmente
asociado®*.

El seudoxantoma elastico es una enfermedad hereditaria
caracterizada por mineralizacion y fragmentacion de las fi-
bras elasticas de algunos 6rganos que incluyen la piel, los
ojos y los vasos sanguineos, la herencia es autosémica rece-
siva, con incidencia de 1 en 25,000-100,000, siendo mas
afectado el sexo femenino. La enfermedad es ocasionada
por mutaciones en el gen ABCC6 localizado en el cromosoma
16p13.1, que codifica una proteina transportadora de la fa-
milia de proteinas resistentes a multidrogas (MRP-6) que
participa en la sintesis de matriz extracelular®?; se han de-
tectado mas de 300 mutaciones en este gen, pero hasta el
momento no se ha establecido una correlacion genotipica-
fenotipica''.

Presentacion de casos

Caso 1

Mujer de 52 anos de edad, referida al Servicio de Oftalmolo-
gia por el Servicio de Cardiologia, con antecedente de hi-
pertension arterial desde los 20 afos de edad. Ha presentado
sangrado de tubo digestivo en varias ocasiones. La agudeza
visual en ambos ojos fue de 20/60 con -0.75 ax 90°, reflejos
pupilares y presion intraocular fueron normales, segmento
anterior sin alteraciones. En el examen de fondo de ojo se
observé la presencia de estrias angioides que formaban un
anillo completo alrededor de la papila, de forma radiada se
dirigian al ecuador del globo ocular cruzando el area macu-
lar sin dafnar la fovea; la fluorangiografia no mostré neo-
vascularizacion coroidea (fig. 1). El examen dermatologico
demostro la presencia de papulas confluentes con aspec-
to de “piel de gallina” localizadas en cuello, axilas, sitios de
flexion y periumbilicales; la paciente refirio que la piel te-
nia estas caracteristicas desde los 16 aios de edad. El diag-
nostico de seudoxantoma elastico fue confirmado por
histopatologia de una biopsia de piel procedente del cuello.

Caso 2

Mujer de 44 aios de edad, con mala vision del ojo izquierdo
de 30 anos y de ojo derecho de 3 anos. La agudeza visual en
ojo derecho fue de 20/400 con -1.00-1.25 ax 90°, en ojo iz-
quierdo de contar dedos con -1.00-2.00 ax 60°; en fondo de
ojo se observaron estrias angioides que cruzan area macular
y fovea, en el ojo izquierdo con tejido cicatrizal fibroso en

Figura 1 A) y B) Estrias angioides: foto del fondo de ojo
mostrando las tipicas estrias angioides del caso 1 que se ob-
servan como lineas oscuras, delgadas y profundas con un pa-
tron radiado, que parten de un anillo pigmentado peripapilar;
C) y D) la fluorangiografia muestra defectos en ventana por la
atrofia del epitelio pigmentario de la retina sin neovasculari-
zacion.

area macular; la fluorangiografia no mostré datos de neo-
vascularizacion en el ojo derecho; el resto de la exploracion
ocular fue normal (fig. 2). Se observo dermatosis disemina-
da a cara anterior y lateral de cuello, axilas y abdomen,
constituida por placas hipercromicas elevadas que siguen un
patroén reticular (fig. 3), notables desde hace 7 aios; se
tomd biopsia de piel de cuello que confirmo el diagndstico
de seudoxantoma elastico (fig. 4).

Figura 2 A)y B) Foto de fondo de ojo del caso 2 que muestra
estrias angioides, las cuales cruzan el area macular y la fovea,
tejido cicatricial fibroso en area macular en el ojo izquierdo; C)
y D) lesiones mostradas en la fluorangiografia.
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Figura 3 Seudoxantoma elastico. Dermatosis constituida por
papulas confluentes elevadas hipercromicas que siguen un pa-
tron reticular, con aspecto de “piel de gallina”.

Discusion

Las estrias angioides son una caracteristica oftalmologica en
los pacientes con seudoxantoma elastico, pueden ser detec-
tadas en etapas tempranas de la vida, sin embargo como
son asintomaticas, en la mayoria de los casos, se detectan
hasta que se complican con neovascularizacion coroidea
que puede producir hemorragias y cicatrizacion ocasionan-
do pérdida de la agudeza visual>®*'2'3, En el ca so 2, la
pérdida de la vision fue ocasionada porque las estrias an-
gioides se localizaban en el area macular y en el ojo izquier-
do con peor vision por cicatriz en area macular secundaria a
neovascularizacion coroidea no diagnosticada oportuna-
mente. Algunos autores sefialan que el primer signo ocular
en el seudoxantoma elastico es la apariencia de “piel de
naranja” de la retina®'>'" la cual precede a las estrias an-
gioides, en los casos presentados no se observo este dato, ni
otras manifestaciones oculares como drusen del nervio opti-
co, lesiones en forma de cometas y de colas de cometas asi co-
mo patrones distroficos, senalados por otros autores' .

El espectro fenotipico del seudoxantoma elastico es muy
variable, en algunos pacientes la participacion de un or-
gano puede ser predominante, como sucedio en los casos
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Figura 4 Estudio histopatoldgico de piel. A) Epidermis con
acantosis moderada e irregular, ortoqueratosis laminar, alarga-
miento, ensanchamiento y fusion de procesos interpapilares. B)
En dermis media y profunda se observan fibras de colageno en-
grosadas, entremezcladas con fibras elasticas fragmentadas y
degeneradas.

presentados; mientras en el caso 1 los sintomas cardiovascula-
res y digestivos fueron predominantes, la paciente era hiper-
tensa y presento sangrado de tubo digestivo, manifestaciones
ocasionadas por degeneracion de la lamina elastica de las ar-
terias, el diagnostico etiologico se efectué muchos afos des-
pués de sus primeras manifestaciones con una exploracion de
retina’®; en el caso 2 la sintomatologia fue ocular con disminu-
cion de la vision por las estrias angioides que produjeron dano
macular. Las 2 pacientes presentaron los datos caracteristicos
de seudoxantoma elastico en piel. Es importante sefalar que
aunque las estrias angioides son caracteristicas del seudo-
xantoma elastico, no son patognomonicas pues pueden ser en-
contradas en otras enfermedades®® .

Se ha comunicado que el 75% de pacientes con estrias
angioides desarrollan lesiones cicatrizales maculares
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disciformes®®'%2. como sucedio en el ojo izquierdo del caso
2; el caso 1 hasta el momento no presenta neovasculariza-
cion coroidea. El tratamiento de las complicaciones ocu-
lares esta dirigido a detener la progresion de la neovascula-
rizacion coroidea, se han propuesto diferentes estrategias
como fotocoagulacion con laser, termoterapia transpupilar,
terapia fotodinamica, translocacion macular y antiangiogé-
nicos®6%12.13.16 ' A pesar de estas alternativas terapéuticas
hay un alto grado de recurrencia y cicatrizacion, que final-
mente condicionan pérdida de la vision®% 2,

El oftalmologo debe conocer esta condicion de tal manera
que pueda guiar al paciente hacia un estudio clinico integral
y asegurar un tratamiento oportuno en el caso de complica-
ciones como la neovascularizacion coroidea. La naturaleza
sistémica de esta enfermedad no ha recibido suficiente
atencion y los pacientes no son reconocidos, es importan-
te considerarla en pacientes adultos jovenes con enfermeda-
des vasculares o hipertension arterial sin factores de riesgo.
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