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RESUMO

Cldtis laxa € uma morbidade rara, caracterizada por ser uma desordem
do tecido conjuntivo que se manifesta principalmente por flacidez cuta-
nea, podendo acometer variavelmente outros érgdos. Os autores rela-
tam um caso de cUtis laxa em paciente de 11 anos que desenvolveu fa-
ce senil com pronunciada ritidose perioral e periocular, bem como acen-
tuacdo dos sulcos nasogenianos. Foi realizada ritidoplastia como frata-
mento cirdrgico. Apresentou boa evolucdo pds-operatdria, com cicatri-
zes de boa qualidade e melhora notdvel na flacidez do terco médio da
face e, posteriormente, recorréncia parcial da mesma no acompanha-
mento tardio de dois anos. Paciente e familiares ficaram muito satisfeitos
com o resultado. A equipe cirdrgica, entretanto, percebeu limitacdo do
resultado cirdrgico e necessidade de complementacdo com tratamentos
auxiliares como peelings e similares.

Descritores: Cutis laxa. Ritidoplastia. Face.

ABSTRACT

Cutis laxa is a rare morbidity, is caracterized as a connective fissue disor-
der manifested primarily by sagging cut and may affect other organs. The
authors report a case of cutis laxa in a patient of 11 years old with the de-
velopment of a senile fascia with pronounced ritidose perioral, periocular
and nasolabial sulcus. Rhytidectomy was performed as an auxiliary treat-
ment. The patient showed a good evolution of the postoperative scars
with good quality and remarkable improvement in sagging of the mid-
face and later recurrence of the same part in the follow-up evaluation
two years. Patient and family were very pleased with the outcome. The
surgical team, however, realized the limitation of the procedure and the
need for additional freatment with auxiliaries and the like as peeling.
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INTRODUGCAO

Cutis laxa é uma doenca rara, a qual gera
hipoelasticidade da pele causada por defeito nas
fibras de elastinal. Foi primeiramente descrita em
1966, por Marshall et al., que descreveram derma-
tose, de etiologia desconhecida, que se caracteri-
za por lesdes eritémato-papulosas com progressdo
centrifuga, bordas elevadas e colarete de desca-
macdo?. Tais lesdes involuem, levando a intensa
desfiguracdo, determinando aspecto de envelhe-
cimento precoced. Hd4& formas congénitas
(autossébmicas dominante e recessiva e de cardter
recessivo ligado ao X) e adquiridas, que diferem,
tanto clinica como geneticamente!4. A forma con-
génita inicia suas manifestacdes j& ao nascimento
ou desenvolve-se durante os primeiros meses de
vida, sendo transmitida como um cardter recessivo
autossbmico, sendo grave, com alta taxa de mor-
bimortalidade. Tem apresentacdo sistémica e sin-
drébmica com retardo no crescimento, displasia
esquelética, enfisema pulmonar, envolvimento car-
diovascular e mdltiplas hérnias!45, Geralmente,
manifesta-se até os 4 anos de idade, tendo perio-
do varidvel na duracdo de sua fase ativa inflama-
téria, atingindo a fase atréfica de estabilizacdo do
processo ainda na inf@ncia?. Essa tem sido associa-
da com mutacdes nos genes fibulin 4 e 5, assim
como em uma subunidade ATPase vesicularseé,

A autossdbmica dominante apresenta sinto-
matologia relativamente leve, com manifestacdes
limitadas & pele, afetando principalmente a face,
estando relacionada a mutacdes no gene da elas-
tina2. O cardter recessivo ligado ao X associa-se
com diminuicdo na atividade de lisil oxidase, enzi-
ma responsdvel pela formacdo de grupos aldeido,
essenciais para ligacdes cruzadas do coldgeno. O
tipo ligado ao X é caracterizado por diverticulos e
disfuncdo da bexiga, crescimento de cornos occi-
pitais dsseos e inteligéncia relativamente normal.
Os individuos afetados manifestam, caracteristica-
mente, face senil, nariz adunco com narinas everti-
das, ldbio superior longo, pdlpebras inferiores ever-
tidas e bochechas pendentes. A forma adquirida,
que muitas vezes é precedida por uma enfermida-
de febril vaga, usualmente apresenta-se apds a
puberdade, mas algumas vezes ndo aparece até
a meia idade ou mais tarde24. Quando a cUtis laxa
se associa a febre e dermatose neutrofilica € de-
nominada Sindrome de Marshalls.

Histologicamente, a cutis laxa se caracteriza
por reduc@o no nUmero de fibras eldsticas da der-
me, com fragmentacdo e alteracdo do seu arran-
jo normal4.

S&o descritas multiplas formas de tratamento,
como uso de corticoterapia, colchicina, dapsone,
doxiciclina, anti-inflamatdérios ndo hormonais e ci-

closporinas, além de procedimentos cirdrgicos co-
mo ritidoplastia, blefaroplastia e cantopexia’ .25,

RELATO DE CASO

Paciente com 11 anos, sexo feminino, parda,
portadora de Elastdlise Pos-Inflamatdria e Cutis La-
xa (EPCL), acompanhada desde os 2 anos de ida-
de na Disciplina de Dermatologia da Faculdade
de Medicina de Botucatu - UNESP. As manifesta-
coes clinicas iniciaram-se cos 2 anos de idade,
com aparecimento de pdpulas e vesiculas dissemi-
nadas que evoluiram para placas descamativas,
de superficie apergaminhada e tamanhos varia-
dos, sem alteracdes sistémicas. Na regido da face,
tais lesdes conferiam aspecto de envelhecimento
(Fig. 1), com pronunciada ritidose perioral e perio-
cular, bem como acentuacdo dos sulcos nasoge-
nianos. Iniciou tratamento & base de retinoides
com os dermatologistas aos 10 anos, com resulta-
dos limitados. Aos 11 anos, foi encaminhada para
a cirurgia plastica e submetida & ritidoplastia, sob
anestesia geral. O procedimento foi iniciado com
incisdo temporal que se estendeu d regido pré-
auricular, contornando o lobo da orelha, avancan-
do na regido retroauricular até regido a témporo-
occiptal, ai parcialmente intracapilar. O retalho
cut@neo foi dissecado acima do SMAS e do platis-
ma. Foram aplicados dois pontos de tracdo no re-
talho facial em sentido obliquo sUpero-posterior,
um na regido temporal e outro retroauricular. Ndo
foram realizadas plicaturas no SMAS e plastisma,
pois ndo havia flacidez nestas estruturas. O excesso
cuténeo foi ressecado, colocou-se dreno de aspi-
racdo continua e foi realizada sintese por planos

(Fig. 2).

Figura 1 - Pré-operatdrio.
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Figura 2 - Desenho esquemdtico demonstran-
doincisdo (linha pontilhada), drea descolada (em
amarelo) e excesso cutdneo.

N&o houve qualquer intercorréncia no intro-
operatdério e pds-operatdrio imediato. Na avalia-
cdo pds-operatdria de seis meses, apresentou ci-
catrizes finas e claras e melhora notdvel na flaci-
dez do terco médio da face (Fig. 3).

Figura 3 - Pos-operatorio de 6 meses.

No acompanhamento pds-operatério de
dois anos, as cicatrizes, como esperado, continua-
vam de boa qualidade (Fig. 4), entretanto, obser-
vou-se recorréncia parcial da flacidez cutdnea
(Fig. 5). Paciente e familiares ficaram muito satis-
feitos com o resultado. A equipe cirlrgica, entre-
tanto, percebeu limitacdo do resultado cirdrgico.
Talvez esta afeccdo mereca complementacdo
mais intensa com fratamentos auxiliares como pe-
elings e similares.

Figura 4 - Paciente em perfil no pré-operatdrio, pos-
operatdrio de 6 meses e 24 meses respectivamen-
te, evidenciando a evolu¢cdo da cicatriz.

Figura 5 - Pés-operatdrio de 24 meses.

DISCUSSAO

Cutis laxa € uma doenca rara, resultante da
degradacdo e da aglutinacdo de fibras eldsticas
da derme?’. A EPCL ocorre, predominantemente,
em paises tropicais (hove para um), afetando
principalmente a raca negra (oito para um) e o
sexo feminino (quatro para um)2. Faz parte de um
grupo heterogéneo de desordens do tecido con-
juntivo caracterizada por flacidez da pele, com
acometimento varidvel de outros érgdos.

O caso relatado pelos autores estd em con-
cord@ncia com ouftros relatos da literatura, quanto
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a faixa mais acometida por esta doenca.

Alguns autores indicam sempre a realizacdo
da plicatura do sistema superficial musculoapone-
urético, referindo ter resultados mais duradouros
guando este apresenta-se frouxo e enfatizam a
primordial importéncia da correcdo cirlrgica da
flacidez cut@nea's. No caso relatado, ndo foi reali-
zada plicatura do sistema superficial musculoapo-
neurdtico ou do platisma devido & paciente ser
jovem, ndo apresentando flacidez dos mesmos,
justificando a realizacdo somente da ritidoplastia
com resseccdo cut@nea. Acreditamos que todas
as atencdes tém que ser voltadas para o tfrata-
mento da flacidez cut@neaq, onde, e principalmen-
te no caso descrito, se apresenta a manifestacdo
prioritdria. Deve-se ressaltar que os procedimentos
cirdrgicos atuais, como ritidoplastia, blefaroplastia
e cantopexia visam a melhora dos sintomas desta
morbidade, sem conftribuir para a involucdo ou
cura da doenca de base, a qual, apesar destes
procedimentos, continua sua progressdo natural,
necessitando de futuras abordagens. E importante
salientar que estes procedimentos cirlrgicos tém
resulfado limitado, mas promovem melhora na
qualidade de vida dos pacientes, com grande im-
pacto psicossocial, amenizando o evoluir natural
da doencal. Deve-se encoragjar a associacdo com
outros procedimentos estéticos como peelings e
lasers, a fim de complementar os resultados cirdrgi-
COos.

CONCLUSAO

Em nossa andlise, de acordo com caso apre-
sentado, deve-se ser encorajada a realizacdo de
ritidoplastia nos pacientes portadores da Cutis la-
xd, j& que contribui para melhora importante do
estigma de face senil, cuja aparéncia se desvincu-

lava de sua idade cronoldgica, tfrazendo importan-
te beneficio fisico, social e psicoldgico, minimizan-
do o evoluir natural da doenca. Salientamos a im-
portancia da associacdo de procedimentos estéti-
cos como peelings e lasers visando a potencializo-
cdo dos resultados cirdrgicos.

Wellerson Marcos Mattioli
Rua Petinia, 101/28, Jardim Bom Pastor
Botucatu - SP CEP: 18603-502
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