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Xanthoma disseminatum con afectación cutaneomucosa
deformante

CASOS CLÍNICOS

INTRODUCCIÓN

El xanthoma disseminatum es un a forma rara de
xan tomatosis normolipémica que se incluye den tro
del grupo de las h istiocitosis de clase II. Es una en -
tidad muy poco frecuen te que cursa con  una tr ía-
da caracter ística de lesion es cu tán eas de aspecto
xan tomatoso en  áreas de flexión , lesiones similares
en  la mucosa resp irator ia y d iabetes in síp ida se-
cun daria a compresión  h ipofisaria en  un  elevado
porcen taje de los pacien tes. Además de la afecta-
ción  h ipofisaria frecuen te y aun  tratándose de un
proceso ben igno, se ha descrito afectación  visceral
en  algunos casos que puede aparecer en  cualquier
órgano.

Presentamos un cuadro típico de xanthoma dissemi-

natum con intensa afectación cutánea y mucosa con
numerosas lesiones deformantes y ausencia de afec-
tación visceral. El aspecto y distribución característica
de las lesiones cutáneas en estos pacientes hacen fá-
cilmente reconocible esta entidad para el dermatólo-
go.

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Varón de 37 años, natural y residente en Lima (Pe-
rú) , que consultó a nuestro servicio por presentar des-
de ocho años antes numerosos nódulos cutáneos de
aspecto xantomatoso localizados en cara y áreas de fle-
xión que producían un defecto estético grave. El pa-
ciente había sido diagnosticado por su cirujano plás-
tico de xantomas difusos y había sido tratado mediante
extirpación, electrocoagulación y aplicación de ácido
tricoloroacético con numerosas secuelas cicatriciales.

El cuadro clínico se inició a los 29 años de edad con
la aparición de falsos xantelasmas en los párpados que
fueron creciendo hasta llegar a dificultar la apertura
ocular. Al mismo tiempo el paciente notó la aparición
de lesiones similares en surcos nasogenianos y labia-
les y en zonas intertriginosas de cuello, axilas, ingles y
glúteos. Las lesiones tras su inicio siguieron un creci-
miento len to y progresivo siendo asin tomáticas por
completo, no mostrando tendencia a la necrosis ni a
la infiltración de planos profundos. El paciente tenía
buen estado general. La semiología por aparatos fue
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negativa. La exploración neurológica fue normal, no
aparecían  alteraciones articulares y no refería poli-
dipsia ni poliuria

En la exploración se apreciaron numerosas lesio-
nes nodulares de aspecto xantomatoso de distribución
simétrica, localizadas en  cara, párpados (Fig. 1) , re-
gión laterocervical (Fig. 2) , axilas (Fig. 3) , ingles, plie-

gue interglúteo y abdomen. La exploración otorrino-
laringológica mostró lesiones similares en conducto
auditivo externo, tímpano y en mucosa faríngea y la-
ríngea (cuerdas vocales y aritenoides) .

La biopsia cutánea mostró una proliferación de cé-
lulas h istiocitarias que ocupaba toda la dermis y se
adentraba en el tejido celular subcutáneo. La lesión
estaba formada por abundantes histiocitos y células es-
pumosas junto a células gigantes de tipo Touton y de
tipo cuerpo extraño (Figs. 4 y 5) . Junto a la prolifera-
ción histiocitaria se apreciaba un abundante infiltra-
do inflamatorio compuesto principalmente por linfo-
citos con algún eosinófilo aislado. Llamó la atención
la presencia de algunas células gigantes con citoplas-
ma en vidrio esmerilado, similares a las que se pueden
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FIG. 1.—Lesiones nodulares amarillentas de aspecto xantomato-
so en pliegues de cara y párpados. Se aprecian secuelas cicatri-

ciales por las extirpaciones previas de las lesiones.

FIG. 3.—Nódulos marronáceos en axilas.

FIG. 2.—Lesiones xantomatosas en caras laterales de cuello.
FIG. 4.—Una célula gigante de tipo Touton rodeada de otras con

citoplasma en vidrio esmerilado y linfocitos.



encontrar en la reticulohistiocitosis multicéntrica (Fig.
4) . Además en algunas zonas se apreciaban fenóme-
nos de hemofagocitosis en los histiocitos de la proli-
feración (Fig. 5) .

Exploraciones complementarias: lípidos en sangre
normales. Hemograma, bioquímica hepática y renal
normal, proteinograma e inmunoelectroforesis nor-
males. Estudio hormonal normal. Electrólitos norma-
les, no alteraciones analíticas compatibles con diabe-
tes insípida. Rx tórax, huesos largos, TAC craneal, RMI
de silla turca normales, sin  lesiones líticas óseas. La
ecografía abdominal fue normal.

DISCUSIÓN

El paciente que hemos presentado muestra un cua-
dro clínico e histológicamente característico del xan-

thoma disseminatum, con la particularidad de cursar sin
manifestaciones sistémicas pese a la intensidad de la
afectación cutánea.

El xanthoma disseminatum como entidad fue descri-
to en 1938 por Montgomery, por lo que se le conoce
con este epónimo (1) . Sin embargo, tal y como seña-
la Ferrando, desde el siglo pasado ya existen  nume-
rosas descripciones clín icas en  la literatura que co-
rresponden plenamente a las características de esta
enfermedad (2) . Es una forma benigna de histiocito-
sis no-X que puede asociar además de las manifesta-
ciones cutáneas otras manifestaciones viscerales y óseas,
siendo las más características las placas xantomatosas
en la mucosa respiratoria y la diabetes insípida. La pre-
sencia de diabetes insípida y de lesiones óseas en al-
gunos casos, hizo pensar durante un tiempo que esta
entidad estaba relacionada con la enfermedad de Hand-
Schuller-Christian. No obstante, los hallazgos histoló-
gicos e inmunohistoquímicos en ambas entidades son
completamente diferentes (3) .

El cuadro clínico del xanthoma disseminatum es muy ca-
racterístico y fácilmente reconocible por la particular dis-
tribución de las lesiones y la presencia de afectación mu-
cosa. La enfermedad se inicia típicamente entre los 30 y
40 años de edad, aunque se han descrito pacientes en to-
das las edades, siendo más frecuente en varones (2) .

Las lesiones cutáneas consisten en pápulas amari-
llentas o nódulos marronáceos de carácter xantoma-
toso. Siguen una distribución simétrica y crecen len-
tamente con tendencia a confluir formando placas.
Las lesiones se localizan típicamente en zonas de ca-
ra y pliegues. Aparecen falsos xantelasmas que crecen
extendiéndose más allá de los párpados, lesiones en
los surcos faciales, en caras laterales de cuello, en axi-
las y en ingles (4) . En ocasiones, como en nuestro pa-
ciente, aparecen lesiones interglúteas que dificultan
la defecación. En las fases in iciales las lesiones cutá-
neas son de tonalidad amarillenta y consistencia fir-
me. Con el tiempo las lesiones adquieren una tonali-
dad marronácea y la piel que reviste el nódulo se torna
laxa y plegada (2) . En nuestro caso la gran intensidad
de las lesiones cutáneas, en ausencia de afectación sis-
témica fueron los datos clínicos predominantes. He-
mos encontrado un caso similar publicado en la lite-
ratura española en forma de resumen (5) .

Las manifestaciones mucosas son de gran importancia
para el diagnóstico. Están presentes en el 40-60% de los
enfermos y aparecen simultáneamente o con posterio-
ridad a las lesiones cutáneas. Por orden de frecuencia
los xantomas mucosos se localizan en laringe, faringe,
boca, tráquea, conjuntiva, córnea, epiglotis y lengua.
Las lesiones mucosas pueden crecer igual que las cutá-
neas originando obstrucción de la vía aérea. Además
de las lesiones laríngeas, en nuestro paciente la explo-
ración auditiva puso de manifiesto la presencia de le-
siones en el conducto auditivo externo y en la mem-
brana timpánica. Esta localización particular no ha sido
previamente descrita en el xanthoma disseminatum.

Las manifestaciones sistémicas aparecen como con-
secuencia de lesiones óseas o viscerales. En nuestro pa-
ciente estaban ausentes pese a la extensa afectación
cutánea. La manifestación sistémica más frecuente es
la diabetes insípida por afectación hipofisaria, que es-
tá presente en el 40% de los enfermos. No se conoce
con exactitud si la afectación hipofisaria es secunda-
ria a xantomatización de la glándula o a compresión
externa como consecuencia de lesiones meníngeas.
La diabetes insípida se controla bien con terapia sus-
titutiva hormonal. Además de la diabetes insípida pue-
den aparecer otras lesiones óseas líticas similares a las
del reticulohistiocitoma multicéntrico, de distribución
periarticular que han sido descritas en cuatro pacien-
tes hasta la fecha (6) . La afectación visceral es poco
frecuente, pero puede aparecer en ganglios, hígado,
bazo, SNC, e incluso en corazón (2, 7-8) . Asimismo,
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FIG. 5.—Células espumosas, abundantes linfocitos y una célula gi-
gante de cuerpo extraño con fagocitosis de un linfocito.



se han  descrito varios pacien tes que asociaban  una
gammapatía monoclonal a las lesiones de xanthoma

disseminatum, de forma similar a lo que ocurre en el
xantogranuloma necrobiótico (9-10) .

Recientemente Caputo y cols. han publicado una
completa revisión clinicopatológica del xanthoma disse-

minatum, en la que aportan siete nuevos casos y revisan
la literatura del centenar aproximado de pacientes que
han sido publicados anteriormente con esta entidad
(11). En esta revisión, dependiendo de la evolución y
de la extensión de las lesiones, se proponen tres formas
clínicas de xanthoma disseminatum: una forma de reso-
lución espontánea, una forma persistente y una forma
progresiva. La forma autorresolutiva es muy rara y se ca-
racteriza por la resolución espontánea de las lesiones
al cabo de varios años de evolución. La forma persistente

es la más frecuente. Asocia lesiones cutáneas y mucosas
deformantes sin que exista afectación visceral. El curso
es crónico sin tendencia a la remisión. Es la variedad
que corresponde a nuestro paciente. La forma progresi-

va es infrecuente y se caracteriza por la afectación sis-
témica con disfunción orgánica y/ o afectación del sis-
tema nervioso central. El 60% de estos pacientes presenta
diabetes insípida. En el aparato digestivo puede apare-
cer hepatoesplenomegalia, pudiendo aparecer lesiones
en cualquier otro órgano, que por lo general van a pa-
sar desapercibidas si no son buscadas específicamente.

Histológicamente el xanthoma disseminatum se caracte-
riza por una proliferación de histiocitos con abundantes
células espumosas y células gigantes de tipo Touton distri-
buida en todo el espesor de la dermis (2-3, 11). La proli-
feración histiocitaria es S-100 y CD1a negativa (11-12). Es-
tos datos histológicos la hacen muy similar a otras histiocitosis
no-X que cursan con xantomatización como el xantogra-
nuloma juvenil, el xantoma papuloso o la reticulohistioci-
tosis multicéntrica. Por este motivo, autores como Caputo,
Winkelmann, Braun-Falco y otros han sugerido que el xant-

homa disseminatum no es más que una forma evolucionada
de otras histiocitosis de células no de Langerhans (11,13,
14). En este sentido llama la atención la histología de nues-
tro caso, muy similar a la de un xantogranuloma juvenil,
pero en la que se aprecian además células gigantes con ci-
toplasma en vidrio esmerilado y la presencia de fenóme-
nos de hemofagocitosis, datos histológicos que pueden ver-
se también en la reticulohistiocitosis multicéntrica.

Abstract.—Xanthoma disseminatum is a rare form  of
xanthomatosis classified as a class II histiocytosis. It
is characterized by an association of numerous
cutaneous xanthomas primarily in  flexural areas,
with simmilar lesions in  oral and respiratory
mucosae and insipid diabetes as a consequence of
hipophisary involvement.

A case of xanthoma dissemiantum in  a 37 hispanic
male is presented. The patient presented tumoral

deforming lesions on the face, neck and folds,
toghether to tympanic and laringeal involvement.
Progressive enlargement of these lesions
accompained by marked fibrosis induced severe
deformities without systemic involvement. Abundant
lipidized histiocytes, dermal fibrosis, Touton giant
cells and authophagocytosis of tissue components
were the main pathologic features in  this case of
xanthoma disseminatum.
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