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Xantomatosis e hiperlipoproteinemia primaria.
Comunicacion de un caso
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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente del sexo femenino de 61 afios de edad con diagndstico de xantomatosis e hiperlipopro-
teinemia primaria. Enfatizando la importancia de los xantomas como marcadores cutaneos de padecimientos sistémicos
principalmente de las hiperlipoproteinemias primarias y secundarias.
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ABSTRACT

We report a case of a 61 years old woman with diagnosis of xanthomatosis and primary hyperlipoproteinemia. Their impor-
tance as markers of systemic diseases is stressed, especially in primary and secondary hyperlipidemias.

Key words: Cutaneous xanthomas, hyperlipoproteinemias.

INTRODUCCION

Clasicamente se les ha denominado “marcadores cuta-
neos” a los cambios en la superficie de la piel que indi-
can un padecimiento subyacente.

Un marcador cutaneo de facil diagnéstico es el xan-
toma. Esta lesién se ha asociado con cierta frecuencia
a trastornos del metabolismo de los lipidos.* Se ha de-
nominado xantomatosis cutdnea a las manifestaciones
clinico-patoldgicas del tegumento cutdneo como con-
secuencia de dichos transtornos.*?

Los xantomas pueden presentarse solos o0 asociados
a hiperlipidemias en las que se encuentran elevados los
lipidos séricos como el colesterol y/o los triglicéridos.!

Son lesiones elevadas, bien delimitadas de color
amarillo, café o rojo violaceo que adquieren formas y
tamafios diferentes, se distribuyen en forma individual o
confluente y aparecen de forma subita o progresiva.
Pueden presentarse maculas, papulas, placas, tubér-
culos, nddulos o tumores (segun tamafio). De asiento
dérmico superficial o mas profundo que abarca toda la
dermis reticular.3# A veces con ligero dolor y prurito en
las formas agudas.®

* Dermatoéloga, Centro Dermatol6gico Pascua (CDP).
**  Residente de 3er afio, CDP.
**  Dermatopatélogo CDP.

Histolégicamente estan formados por células espu-
mosas y de Touton. Estas consisten en macréfagos ti-
sulares que han fagocitado la porcion lipidica de las li-
poproteinas depositadas en ciertos tejidos,?® las cuales
se forman por la presencia de ésteres de colesterol y
fosfolipidos en su citoplasma.? En general los xantomas
cursan con trastornos congénitos o adquiridos de los
lipidos (lipoproteinas), bien por aumento de su concen-
tracién en plasma, o por anormalidad en su constitu-
cion.® De acuerdo con su relacion con los lipidos plas-
maéticos se clasifica en: hiperlipémicas, normolipémicas
e hipolipémicas.

* Hiperlipémicas:
A Hiperlipoproteinemias primarias tipo 1-5
B Hiperlipoproteinemias secundarias:

» Diabetes mellitus

» Hipotiroidismo

 Inducida por farmacos

» Sindrome nefrético

 Cirrosis biliar primaria

 atresia de vias biliares

» Enfermedad Von Giercke
* Normolipémicas:

A alteracién de estructura y contenido de lipoproteina:

» Xantomatosis cerebrotendinosa (colestanol)

» Sitosterolemia
B anticuerpos contra lipoproteinas:

» Mieloma multiple
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C Sin anomalias lipoproteicas:
» enfermedades linfoproliferativas
** Hand Schuller Christian
** Abt-Letterer-Siwe
» Alteraciones inflamatorias locales
* Hipolipémicas:
A deficiencia de HDL.?
Existen cinco tipos de lipoproteinas:
a) Quilomicrones (QM)
b) Lipoproteinas de muy baja densidad (VLDL)
c) Lipoproteinas intermedias (IDL)
d) Lipoproteinas de baja densidad (LDL)
e) Lipoproteinas de alta densidad (HDL)*5”

El término dislipoproteinemias se refiere a un amplio
conjunto de entidades caracterizadas por la elevacion
de un tipo u otro de lipidos. Friedrickson en 1967 realiz6
una clasificacién en seis grupos (posteriormente modi-
ficada por la OMS)

I.  Hiperquilomicronemia

Ila Hiperbetalipoproteinemia (hipercolesterolemia VLDL
normales)

IIb Hiperbetalipoproteinemia e hiperprebetalipoprotei-
nemia, VLDL altas

[l Elevacion de remanentes

IV Hiperbetalipoproteinemia

V  Hiperprebetalipoproteinemia e hiperquilomicronemia.

Las dislipoproteinemias se pueden presentar clini-
camente en forma de xantomas cutaneos, de los cua-
les encontramos diferentes formas clinicas.381°

1. Xantomas planos

Son placas ligeramente elevadas, bien circunscrita, de

color amarillo-naranja, de tamafio variable recibiendo

diferentes denominaciones segun la topografia y la afec-
cién a que se asocian.

a) Xantomas intertriginosos: se localizan en dedos,
axilas, regidn antecubital y huecos popliteos. Apare-
cen a temprana edad.

b) Xantoma estriado: poco frecuentes, habitualmente se
localizan en pliegues de las palmas y cara ventral de
los dedos. Se observa en la dislipoproteinemia tipo
[ll, son maculopapulas de color amarillento, indoloro
y crénico.

¢) Xantelasma: son placas de color amarillento cremo-
so generalmente bilaterales y simétricas de crecimien-
to lento y progresivo. Localizadas en parpados y re-
gion periorbitaria, de color amarillo grisaceo. Muy fre-
cuentes, menos especificos como marcadores de
hiperlipidemias.

d) Xantomas planos por colestasis:

Placas amarillas, infiltradas en manos y pies, se aso-
cian con colestasis hepatica por cirrosis biliar prima-
ria o atresia de vias biliares. El colesterol de estos
pacientes es mayor de 500 mg/dL y se asocia a icte-
ricia, prurito e hiperpigmentacion.!?

e) Xantomas planos generalizados: son xantomas que
aparecen cubriendo grandes regiones de cara, cue-
llo y tronco en ocasiones también flexuras y palmas
de las manos. Pueden ser normolipémicos y asociar-
se a gammapatias monoclonales, mieloma multiple,
macroglobulinemia o linfoma.-31112.17

f) Xantoma diseminado: son manifestaciones cutaneas
maculosas, sobre todo en los pliegues y mucosas, con
participacion visceral y lipidos circulantes normales,
se integra en el grupo de las histiocitosis clase 1141314

2. Xantomas eruptivos

Son neoformaciones semiesféricas de 1 a 4 mm de di&-
metro, multiples, con aspecto de lentejas o cabeza de
alfiler, color amarillo-rojizo, distribuidos individualmente
0 en racimos, consistencia semidura, generalmente con
un proceso inflamatorio intenso perilesional. Se locali-
zan principalmente en zonas extensoras de manos, ro-
dillas, codos, gluteos, puede presentar fendmeno de
Koebner. Implica la existencia de hipertrigliceridemia y
de una alta concentracion de quilomicrones o de VLDL,
se asocia con hiperlipoproteinemia tipos I, 111, 1V, V, pue-
de también asociarse a hiperlipemias secundarias a dia-
betes mellitus, sindrome nefrético, alcoholismo, uso de
estrégenos o isotretinoina e hipotiroidismo.1-246815

3. Xantomas tuberosos y tuberoeruptivos
Neoformaciones hemiesféricas irregulares de consisten-
cia firme, de aspecto similar a un tubérculo de color ama-
rillo-anaranjado, indoloros, de tamafio variable desde 0.5
cm hasta tumoraciones de 2.5 cm 0 mas, de limites ne-
tos, se localizan en superficies extensoras, codos, rodi-
llas, también en gliteos y palmas de las manos.

En la fase aguda inflamatoria se les denomina tube-
roeruptivos, son lesiones pequefias que afectan sélo la
dermis, en la crénica abarcan hasta tejido celular sub-
cutaneo.

Originando los xantomas tuberosos. Se asocian a hi-
perlipoproteinemia lll, lla con aumento de colesterol y LDL.*
4711 En la literatura se han reportado casos de xantoma
tuberoso generalizado en hiperlipoproteinemia tipo 1.1

4, Xantomas tendinosos
Son neoformaciones subcutaneas, firmes de 1 cm o mas
de diametro, recubiertas de piel normal. Son lesiones
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profundas, se localizan en tendones, ligamentos y apo-
neurosis. Se presentan en superficies extensoras de los
dedos de la mano, codos, rodillas y fundamentalmente
tenddn de aquiles. Generalmente asintomaticas. Pue-
den ser dolorosas si producen tenosinovitis o inestabili-
dad mecanica. Virtualmente patognomonicos de la hi-
percolesterolemia familiar heterocigota. La exposicion
prolongada a cifras muy altas de colesterol, permite el
depdsito del lipido en los macrofagos, desarrollando los
xantomas tendinosos.t347

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 61 afios de edad, originaria de
Querétaro y residente del Estado de México, viuda, ama
de casa. Acude a consulta por presentar dermatosis di-
seminada a cabeza, cuello, tronco y extremidades su-
periores. De cabeza; afecta cara y de ésta frente, par-
pados, mejillas y canto interno de los ojos (Figura 1). De
cuello; afecta cara anterior (Figura 2) de tronco; afecta
térax anterior, mamas y térax posterior, de extremida-
des superiores afecta la cara posterior de los brazos,
en hombro, tercio medio y codos (Figura 3). Bilateral y
con tendencia a la simetria.

Dermatosis de aspecto monomorfo constituida por
multiples neoformaciones planas que tienden a confluir
formando placas de forma y tamafio variables, de bordes
bien definidos, color amarillento, superficie lisa. A nivel de
codos y canto interno de ambos ojos presenta neoforma-
ciones elevadas, 2 en canto interno de ambos ojosy 5 en
codos, bordes bien definidos, blandas, no dolorosas, su-
perficie lisa, no causan limitacion del movimiento articular,
con discreto color amarillento. Crénicos y asintomaticos.

En resto de piel y anexos sin datos patologicos.

Interrogatorio: Refiere iniciar hace 18 afios con la pre-
sencia de “granitos” en la cara los cuales fueron aumen-
tando de tamafio y extendiéndose al resto del cuerpo.

Tratamiento previo: Pomadas no especificadas.

Antecedentes heredofamiliares:  Interrogados y
negados.

Antecedentes personales patolégicos:  Portadora
de diabetes mellitus de cinco afios de evolucion, mane-
jada con bieglucon | tableta cada 12 horas. Resto de
antecedentes negados.

Diagnéstico inicial:

Protocolo de estudio:

Biometria hematica: se reporta dentro de limites nor-
males.

Quimica sanguinea: se reporta glucosa 136 mg/dL,
urea 16 mg/dL, acido Grico 6.9 mg/dL, creatinina 0.79

Xantomatosis

mg/dL, colesterol 234 mg/dL, TGP 22 mg/dL, TGO 26
mg/dL, triglicéridos 527 mg/dL, LDL 180 mg/dL, VLDL
11.7 mg/dL, HDL 36.3 mg/dL. Suero claro.

Examen general de orina dentro de parametros nor-
males.

Biopsia: se realiza biopsia incisional en huso en le-
siones de torax posterior, se realiza estudio histopato-
I6gico el cual reporta datos compatibles con xantomas.
Diagnostico histologico:  xantoma (Figuras 4y 5)
Tratamiento: Bezafibrato 200 mg cada 12 horas.

Dieta hipolipémica
Ajuste de hipoglucemiante oral

Interconsultas a medicina interna, oftalmologia. Se
programa a cirugia dermatoldgica del Centro Dermato-
I6gico Pascua para extirpacion de lesiones localizadas
en canto interno de ambos ojos y codos

DISCUSION

La diabetes mellitus es uno de los factores causantes
de hiperlipidemia secundaria, y frecuentemente se aso-
cia con la aparicion de xantomas eruptivos.?® En el caso
de nuestra paciente la glucemia se encuentra controla-
day la evolucion de los xantomas es crénica, con una
evolucion de 18 afios, lo que nos orienta a considerar
en una xantomatosis ligada a una hiperlipoproteinemia
primaria, el cuadro clinico y los hallazgos de laboratorio
nos sugieren la asociacion con la hiperlipoproteinemia
tipo llb, en la que podemos encontrar varios tipos de
xantomas como en el caso de nuestra paciente, se ca-
racteriza por la elevacion del colesterol LDL que forma
en gran parte los xantomas tuberosos, y la presencia
de una hiperproduccion de VLDL.?

Es de gran importancia debido al riesgo de desarro-
llar ateroesclerosis. Tomando en cuenta que en México
la enfermedad coronaria ha aumentado progresivamente
y se encuentra actualmente dentro de las primeras diez
causas de muerte.

El dermatdélogo juega un importante papel en el diag-
néstico temprano de las hiperlipidemias, al identificar
adecuadamente los xantomas, que en algunos pacien-
tes son el primer signo clinico de la enfermedad, lo que
permite mediante el tratamiento oportuno prevenir la
enfermedad coronaria y otros padecimientos relaciona-
dos con hiperlipidemias.*
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Figura 1. Se observa el xantelasma y los xantomas planos
que tienden a confluir, con xantomas tuberosos en canto in-
terno de ambos ojos.

Figura 4. Imagen histoldgica, desde la
dermis superficial se aprecia un denso
infiltrado de histiocitos con abundante
citoplasma claro (HE 4X).

Figura 2. Xantomas planos en cara anterior del cuello, con-
fluyen formando placas.

Figura 5. Imagen histolégica, a un mayor aumento se obser-
va el aspecto espumoso de los histiocitos, caracteristicas de
las células de xantoma. (HE 40X).
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