CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Dolor abdominal y aparicidon subita

de papulas amarillentas

Rosario F. Lafuente, Matilde P Grasa-Jordan y Pedro Zaballos

Departamento de Dermatologia del Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

HISTORIA CLINICA

Un varon de raza blanca de 30 anos de edad acu-
di6 al servicio de urgencias por dolor abdominal y una
erupcion de papulas amarillentas. Referia anteceden-
tes familiares y personales de hipertrigliceridemia, asi
como madre afectada de diverticulosis y tia paterna
con diabetes mellitus. Entre los antecedentes per-
sonales relataba, ademads, alergia a la penicilina, hi-
peruricemia e ingesta etilica de aproximadamente
200 g/dia desde hacia varios anos. No tenia antece-
dentes familiares ni personales de pancreatitis, enfer-
medades cardiovasculares ni lesiones cutaneas.

Debido a la dislipemia habia realizado tratamiento
con hipolipemiantes orales pero tltimamente s6lo se-
guia tratamiento dietético, aunque persistia la ingesta
etilica.

El paciente referia poliuria, polidipsia, polifagia 'y
discreta astenia sin incremento de peso en los alti-
mos meses, lo cual no fue motivo de consulta médica.

Acudif6 al servicio de urgencias de nuestro hospital
por presentar un dolor abdominal intenso localizado
en la zona lumbar izquierda, que se irradiaba a modo
de cinturén hacia la zona interescapular, acompanado
de nduseas, de 3 dias de evolucion. Coincidiendo con
este episodio el paciente not6 la aparicién de multi-
ples lesiones papulosas, inicialmente pruriginosas y
posteriormente asintomaticas, localizadas preferente-
mente en la zona posterior del cuello, los gliteos y las
extremidades, que habian permanecido estables des-
de su aparicion.

EXPLORACION FISICA

En la exploracion fisica se apreciaron multiples pa-
pulas amarillentas, redondeadas, induradas al tacto,
de 3-5 mm de diametro, algunas de ellas con un halo
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eritematoso, localizadas en la cara posterior del cuello
(fig. 1), los flancos abdominales, las axilas, los glateos
y la zona posterior de los muslos (fig. 2).

La exploraciéon general puso de manifiesto una
obesidad moderada y signos ligeros de deshidrata-
cién. La auscultacién cardiopulmonar fue normal.
A la palpacién abdominal se observé un abdomen
blando y depresible, intenso dolor y cierta defensa en
epigastrio, hipocondrio y vacio izquierdos, con peris-
taltismo disminuido pero presente. La punopercusion
renal izquierda fue discretamente positiva.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

En el hemograma destacé una leucocitosis de
20.100/pl, con 78 % neutréfilos y 18 % linfocitos. La
velocidad de sedimentacion globular (VSG) fue de
89 mm en la 1* hora.

En la bioquimica destacaban: glucosa, 357 mg/dl;
creatinina, 1,4 mg/dl; amilasa, 380; hemoglobina glu-
cosilada Ay, 14 % (normal, < 5 %); creatinfosfocinasa,
435, y gammaglutamiltranspeptidasa (GGT), 60.

El lipidograma mostré colesterol de 405 mg/dl; tri-
glicéridos, 1.144, y colesterol unido a las lipoproteinas
de alta densidad (HDL), 20. El aspecto del suero tras
24 h a 4 °C era turbio, lechoso y con capas en el so-
brenadante.

En el proteinograma se detect6 una disminucion de
la albumina y de las gammaglobulinas y un aumento
de las alfa y betaglobulinas.

En el andlisis de orina se detect6 glucosuria (++ +),
amilasuria de 3.739, 1-5 leucocitos/campo, uratos
amorfos + +y 1-2 cilindros granulosos/campo. El se-
dimento fue normal.

La radiografia de abdomen no mostroé alteraciones
significativas.

En la ecografia abdominal se detect6 esteatosis he-
pdtica, sin que pudiera visualizarse el pancreas.

La tomografia computarizada (TC) abdominal re-
vel6 la presencia de una pancreatitis aguda tipo C-D y
esteatosis hepdtica.

El estudio oftalmolégico fue normal.

Se realiz6 una biopsia cutdnea de una de las lesio-
nes del muslo izquierdo (fig. 3).
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Fig. 1.—Papulas
amarillentas en la
cara posterior del
cuello.

Fig. 2.—Papulas en
la zona posterior de
los muslos.

Fig. 3.—
Acumulaciones
dérmicas de
histiocitos de
citoplasmas
ampliosy
espumosos.
(Hematoxilina-
eosina, x20.)
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DIAGNOSTICO

Xantomas eruptivos. Estos fueron una manifesta-
cion de hiperlipoproteinemia (HLP) familiar com-
binada (HLP tipo V) en un paciente con principio
diabético, pancreatitis aguda e hipertrigliceridemia fa-
miliar (HLP tipo 1V).

HISTOPATOLOGIA

En el examen histopatolégico, con la tincién de he-
matoxilina-eosina, se observé una epidermis normal y
acumulaciones dérmicas de histiocitos de citoplasmas
amplios y espumosos (fig. 3), localizados en la dermis
papilar y reticular alta.

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Ademas del tratamiento de su episodio de pancrea-
titis, el paciente realizé tratamiento con insulinay pos-
teriormente antidiabéticos orales y dieta, controldn-
dose asi la diabetes y secundariamente el exceso de
lipidos. Las lesiones cutdneas disminuyeron de mane-
ra progresiva de intensidad hasta desaparecer por
completo en un mes, sin dejar cicatrices residuales.

COMENTARIO

Los xantomas constituyen un grupo de lesiones
caracterizadas por el deposito de lipidos en la piel. Cli-
nicamente se pueden presentar en forma de xanto-
mas cutaneos tendinosos, planos, eruptivos y/o tube-
rosos'?. Los eruptivos se caracterizan por la aparicion
brusca de papulas amarillentas con un halo eritema-
toso, de 1-4 mm de diametro, de consistencia firme,
localizadas preferentemente en los gliteos, en las
zonas de extension de las extremidades y con menos
frecuencia en otras localizaciones. Ocasionalmente
producen prurito y dolor y puede observarse un
fenémeno de Koebner®. En general, su presencia im-
plica la existencia de una hipertrigliceridemia?, aun-
que también se han descrito asociados a normolipe-
mia®. Histolégicamente, los xantomas eruptivos se
caracterizan por la presencia de histiocitos espumosos
que contienen sobre todo triglicéridos, mientras que
en los otros tipos de xantomas predomina el coleste-
rol. Acompanando a estas células se observa un infil-
trado inflamatorio con abundantes linfocitos®. En al-
gunos casos, mas frecuentemente en los de mas larga
evolucion, se aprecia la presencia de lipidos extrace-
lulares’.

Los xantomas eruptivos suelen asociarse a hipertri-
gliceridemias con niveles elevados de quilomicrones
(QM) o niveles muy elevados de lipoproteinas de muy
baja densidad (VLDL) en el plasma. Los xantomas
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eruptivos son caracteristicos de las HLP tipo I (déficit
congénito de lipoproteinlipasa) y tipo V (hiperlipo-
proteinemia familiar combinada). Se han descrito
también asociados a la HLP tipo IV (hipertrigliceride-
mia familiar endoégena) y tipo III (enfermedad por
defecto de eliminacion de los remanentes)®?.

Sin embargo, las causas mas frecuentes de hiper-
quilomicronemia son las formas secundarias entre las
que destacan, por su frecuencia, la diabetes mellitus y
la ingesta de alcohol, aunque también aparecen en los
estados de excesiva ingesta de hidratos de carbono
y/ o grasas, tratamientos farmacologicos (estrogenosy
retinoides orales) y enfermedades autoinmunes, entre
otras®. Los xantomas eruptivos involucionan en varias
semanas si se corrige el estado de hiperquilomicrone-
mia. En primer lugar desaparece el halo eritematoso,
pero puede quedar o no una hiperpigmentacion resi-
dual en la zona.

Consideramos que el diagnoéstico de xantomas erup-
tivos no ofrece dudas en este paciente debido a la tipi-
ca morfologia, forma de aparicién y localizacion de las
lesiones. El paciente presentaba antecedentes de HLP
tipo IV. Se trata de un defecto monogénico frecuente
transmitido de forma autosémica dominante!’ en el
que existe una sobreproduccién hepatica de VLDL y
un defecto en su catabolismo. Lo mas frecuente es el
defecto en la depuracién de las VLDL, que se acumu-
lan en el plasma originando una HLP tipo IV, con ci-
fras de triglicéridos que oscilan entre 250 y 500 mg/dL
Sin embargo, y como en el caso de nuestro paciente,
ciertos factores exégenos como la diabetes mellitus
y/o el alcohol, pueden provocar un aumento en la sin-
tesis hepatica de triglicéridos ocasionando una hiper-
trigliceridemia masiva. Esto originard una saturaciéon
de la lipoproteinlipasa, enzima encargada de elimi-
nar de la circulacién sanguinea los QM y las VLDL,
que ocasionarda un aumento de quilomicronesy en
consecuencia una HLP tipo V1710,

El sindrome clinico viene definido por la presencia
de episodios de pancreatitis, xantomas eruptivos, obe-
sidad, diabetes mellitus, gota e hipertension arterial.

En conclusion, la presencia de xantomas en la piel
constituye un indicador muy valioso para la deteccion
de alteraciones del metabolismo lipidico. Este hecho
permitird adoptar medidas terapéuticas adecuadas y
prevenir las posibles complicaciones que puedan aso-
ciarse.

BIBLIOGRAFIA

1. Parker F. Xanthomas and hyperlipidemia. ] Am Acad Der-
matol 1985;13:1-30.

2. Beaumont JL, Carlson LA, Cooper GR, et al. Classification
of hyperlipidemias and hyperlipoproteinemias. Bull WHO
1970;43:891-908.

3. Goldstein GD. The Koebner response with eruptive xan-
thomas [carta]. ] Am Acad Dermatol 1984;10:1064-5.

4. Haber C, Kwiterovich PO. Dyslipoproteinemia and xan-
thomatosis. Pediatr Dermatol 1984;1:261-80.

5. Caputo R, Monti M, Berti E, et al. Normolipemic eruptive
cutaneous xanthomatosis. Arch Dermatol 1986;122:1294-7.

6. Lever WF, Schaumberg-Lever G. Lipidosis, histiocytosis.
En: Lever WF, Schaumberg-Lever G, editors. Histopatho-
logy of the skin. 7th ed. Philadelphia: JB Lippincott, 1990;
p. 426-50.

7. Rios L, Arranz A, Sanchez J, et al. Xantomas eruptivos:
presentacion de 4 casos. Actas Dermosifiliogr 1994;85:
402-6.

8. Shepers C, Soler-Carrillo J, Ferrando J. Histogénesis y se-
miologia de los xantomas. Monogr Dermatol 1995;8:
327-39.

9. Ribera M, Solas MA. Xantomas y trastornos lipoproteicos.
Monogr Dermatol 1995;8:360-74.

10. Herrera A, Ortega M, Camacho F. Xantomas eruptivos e
hiperlipoproteinemia tipo V: a propésito de 2 casos. Ac-
tas Dermosifiliogr 1987;78:465-9.

91 Actas Dermosifiliogr 2004;95(6):405-7 407



