¢{CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

Lesion amarillenta palmar bilateral
y lesiones tumorales en codos

Bilateral palmar yellowish lesion and tumor lesions on elbows

Maria Verénica Reyes,! Daniela Simone,? lliana Stella Garay® y Alejandro Ruiz Lascano*

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 55 anos de edad procedente de Cérdoba capital. Consulté en febrero de 2007
por lesiones en codos de dos afios de evolucién. Sin antecedentes patolégicos personales ni familiares, posme-
nopdusica, tabaquista desde los 18 afios de 20 cigarrillos/dfa, peso de 93 kg, 1,68 m de altura con IMC 32,97.
Present6 lesién palmar bilateral, color amarillento, superficie lisa, que segufa las lineas palmares y por sectores
formaba placas (foto 1). En las superficies de extension de los codos se observd la presencia de papulas y placas
de color amarillento-asalmonado, de superficie rugosa (foto 2). Las lesiones eran asintomaticas.

Las biopsias de ambas lesiones evidenciaron epidermis normal; en dermis, numerosos histiocitos con citoplas-
ma microvacuolado y ocasionales células multinucleadas de tipo cuerpo extrafo (fotos 3 y 4).

Estudios de laboratorio: colesterol total 436 mg/dl, triglicéridos 577 mg/dl, HDL 54 mg/dl, LDL 315 mg/
dl. La funcién hepdtica, renal, tiroidea y glucemia resultaron normales. No se pudo calcular el valor de VLDL.
Ecograffa de abdomen informé higado graso. En el estudio eco doppler de vasos del cuello se observé atero-
matosis no estenosante en origen de la arteria subclavia derecha y del bulbo carotideo con leve engrosamiento
de la pared media.

Tratamiento: dieta, actividad fisica, atorvastatina 20 mg, ezetimibe 10 mg. (Dermatol. Argent., 2012, 18(4):
318-321).

Foto 1. Lesion amarillenta que sigue surcos palmares. Foto 2. Papulas de color amarillento-asalmonado, superficie rugosa.
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Diagnostico

Xantomas estriados palmares y xantomas tuberosos.
Disbetalipoproteinemia familiar tipo III.

Comentarios

Los xantomas son la expresion clinica de infiltraciones lo-
calizadas de células histiocitarias espumosas que contienen
lipidos.! Pueden presentarse en personas de cualquier edad
con igual prevalencia en ambos sexos.” Generalmente se aso-
cian a dislipoproteinemias primarias (genéticas) o secunda-
rias a otras afecciones sistémicas (hipotiroidismo, sindrome
nefrético, etc.)™? Sin embargo, pueden existir xantomas sin
la presencia de dislipoproteinemias asociadas.

Los casos relacionados a trastornos lipidicos se manifiestan
con diferentes formas de xantomas; dependen de la lipopro-
teina afectada o del lipido especifico plasmdtico y su con-
centracién? (tabla 1).

TABLA 1. dlasificacion de dislipoproteinemias familiares y

tipos de xantomas'

Clasificacion de s .
. Trastorno lipidico Tipo de xantoma
Frederickson
: Quilomicronemia .
Tipo | I Xantoma eruptivo
familiar
Hipercolesterolemias Xantomas planos, tuberosos,
familiares tendinosos (xantelasma e
intertriginoso)
Tipolla Heterocigota 15% xantomas en la segunda
década
Homocigota Xantomas en edades tempranas
delavida
) ) Generalmente ausentes, pero
. Hipercolesterolemia
Tipollb . . pueden tener xantomas como
familiar combinada )
eneltipolla
) ) N Xantoma tuberoeruptivo,
) Dishetalipoproteinemia )
Tipo Il . tuberoso, estriado palmar,
familiar
xantelasma
. Hipertrigliceridemia .
Tipo IV pertrlg - Xantomas eruptivos (raros)
familiar
Quilomicronemia con
TipoV hipertrigliceridemia Xantomas eruptivos

enddgena

Los xantomas palmares aparecen como mdculas o placas
amarillentas asintomdticas en palmas, plantas y dedos.’?
Generalmente estdn presentes en la dislipoproteinemia tipo
III, caracterizada por acumulacién de IDL (beta VLDL),
con incremento de los niveles de triglicéridos y colesterol
plasmdticos’. Se trata de una enfermedad hereditaria carac-
terizada por la presencia de apo E2 en las lipoproteinas, una
isoforma con receptores que no reconocen los remanentes
de las VLDL y de los quilomicrones, por lo que se acumulan
en sangre.>*> Puede estar asociada a hipercolesterolemias se-
cundarias como colestasis' y cirrosis biliar primaria.>*°

Los xantomas tuberosos se caracterizan por pdpulas, tubér-
culos o nédulos que coalescen y forman placas irregulares en
dreas de extensidn, suelen ser asintomadticas, con evolucién
crénica y rebeldes al tratamiento.?

Para su estudio se debe solicitar: hemograma completo, fun-
ci6n tiroidea, hepdtica, renal, orina completa, radiografia de
térax. Niveles de lipidos y lipoproteinas en sangre: triglicéri-
dos, colesterol total, HDL, LDL y Apo B, luego de 12 horas
de ayuno.'

Los cambios histoldgicos se caracterizan por la presencia
de macréfagos vacuolados (“espumosos”) con lipidos en
su interior, a menudo con un solo nucleo; también se han
identificado histiocitos multinucleados (células gigantes de
Touton).!

En pacientes jévenes, la disbetalipoproteinemia familiar
tipo III frecuentemente estd asociada con enfermedad co-
ronaria letal si no es tratada oportunamente.® Este riesgo
estd incrementado a partir de la cuarta y quinta década de la
vida. El hipotiroidismo o la diabetes son factores precipitan-
tes.” La susceptibilidad de enfermedad cardiaca puede pre-
decirse por andlisis genético del polimorfismo Apo E, aun si
los niveles séricos de lipidos son normales.?

Como método util para detectar remanentes séricos se pue-
de efectuar estudio de electroforesis en gel de agarosa, que
en nuestro caso no fue realizado debido a la falta de recur-
sos; pero por los tipos de xantomas que presentaba la pa-
ciente corresponde a la dislipoproteinemia tipo III, segtin la
clasificacién de Frederickson (tabla 1).

En el control a los seis meses se evidencié desaparicién de los
xantomas estriados palmares y disminucién del tamafio de
los xantomas tuberosos en codos. La paciente no consultd
nuevamente luego de 2009. El tratamiento de la dislipopro-
teinemia incluye dieta con bajo tenor de grasas, resinas de
intercambio i6nico, 4cido nicotinico, fibratos y estatinas.?
Se debe evitar el consumo de alcohol y estrégenos.”

En relacién con las manifestaciones cutdneas, las modalida-
des destructivas locales o quirdrgicas pueden ser usadas para
xantomas que no responden al tratamiento sistémico o para



pacientes normolipémicos.! El curso y prondstico de los pa-
cientes con xantomatosis depende del proceso subyacente
existente. El problema principal es el riesgo aterogénico a
nivel vascular periférico, cerebrovascular y coronario.
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CASO CLINICO | RESPUESTAS

Respuestas correctas al caso clinico:

1,¢2,b;3,a,b,¢4,b,¢e.

(omentario. La panarteritis nodosa es una
vasculitis sistémica que afecta a vasos de pequefio
y mediano calibre. Sin embargo, existe una variante
limitada sélo a la piel, llamada panarteritis nodosa
cutanea (C-PAN). La PAN sistémica tiene afectacion
de numerosos 6rganos internos, particularmente
rifiones, corazén e higado, con peor prondstico, por
lo que distinguir la forma sistémica de la cuténea es
fundamental.

C-PAN suele presentarse con livedo reticularis,
nddulos o ulceraciones. También se pueden observar
plrpura, necrosis cutdnea y autoamputaciones,
entre otras. Lo més frecuente es el compromiso
de los miembros inferiores (97%), sequido por
miembros superiores (33%) y tronco (8%). Como

Bibliografia

1. Morgan A. J,, Schwartz R. A. Cutaneous polyarteritis
nodosa: a comprehensive review, Int. J. Dermatol., 2010,
49:750-756.

manifestaciones extracutdneas puede presentar
mialgias, artralgias y neuropatia (mononeuropatia,
mononeuropatia mdltiple).

No existen exdmenes de laboratorio especificos para
esta entidad. Para su diagndstico se requiere una
correlacién clinico-patolégica, por lo que es esencial
la realizacién de una biopsia de piel. Luego de la
confirmacion histoldgica se llega al diagndstico de
C-PAN por exclusién del compromiso sistémico.
Para ello es necesario recordar los siguientes
criterios diagndsticos, ya que con tres 0 mds de ellos
presentes se realiza diagndstico de PAN sistémica:
1. Pérdida de peso > de 4 kg.

2. Livedo reticularis.

3. Dolor testicular.

4. Mialgias, debilidad o dolor de miembros
inferiores.

2. Rogalski C., Sticherling M. Panarteritis cutanea benigna
— an entity limited to the skin or cutaneous presentatios
of a systemic necrotizing vasculitis? Report of seven cases
and review of the literature, Int. J. Dermatol,, 2007, 46:
817-821.

5. Mononeuropatia, mononeuritis multiple o
polineuropatia.

6. Presion arterial diastdlica > de 90 mm Hg.

7. Uremia > de 40 mg/dI o creatininemia > de 1,5
mg/dl.

8. Evidencias de infeccion por VHB.

9. Arteriografia anormal.

10. Biopsia de arteria de pequefio o mediano calibre
con infiltrado inflamatorio de PMN en la pared del
vaso.

La C-PAN presenta un curso benigno y crénico,
con remisiones y exacerbaciones. El tratamiento
depende de la severidad del cuadro clinico. Los casos
leves pueden tratarse con reposo y AINE o colchicina.
En los casos refractarios o cuando la afectacion es
mayor, los corticoides sistémicos son la indicacion.

3. Lightfoot R.W., Beat A.M., Bloch D.A., Hunder G.G. The
American college of rheumatology 1990 Criteria for
the classification of polyarteritis nodosa, Arthritis &
Rheumatism, 1990, 33(8):1088-1093.




