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CASOS CLINICOS

Enfermedad por émbolos de colesterol. Presentacion de tres

casos

Resumen.—La enfermedad por émbolos de colesterol es una
complicacién grave y relativamente infrecuente de la
enfermedad aterosclerética. Afecta generalmente a varones de
edad avanzada con algun factor de riesgo vascular y en algunos
casos se puede relacionar con un posible factor
desencadenante que provoca la liberacién de cristales de
colesterol desde las placas de ateroma.

Presentamos tres pacientes varones de edad avanzada con
enfermedad por émbolos de colesterol. Todos presentaban al
menos tres factores de riesgo vascular ya conocidos, y al menos
dos posibles factores desencadenantes en comun. La forma de
presentacion de lesiones cutdaneas fue diferente en los
pacientes. Uno desarrollé una livedo reticularis de aparicion
brusca en ambos miembros inferiores, simétrica y bilateral. Los
otros dos presentaron lesiones cianoéticas acrales en dedos de
pies, presentando ademas uno de ellos afectacién distal en
manos evolucionando casi todas a la necrosis, con hemorragias
subungueales. En todos los pacientes se confirmé la
enfermedad mediante la demostracién de cristales de
colesterol en la biopsia cutanea. Los tres pacientes fallecieron,
dos por fallo cardiaco y otro por un shock séptico.

Las lesiones cutdneas se consideran el signo que con mayor
frecuencia se presenta en la enfermedad e incluso en ocasiones
es la forma de presentacion. Teniendo en cuenta esto,
queremos destacar el importante papel que juega el
dermatélogo en la sospecha clinica, asi como en la
confirmacién diagnoéstica mediante la biopsia de piel que
puede ser concluyente.

Palabras clave: Embolos de colesterol. Acrocianosis. Livedo
reticularis. Necrosis cutanea. Hemorragias subungueales.
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La embolizacion por cristales de colesterol es una
complicacién grave y relativamente infrecuente de la
enfermedad aterosclerética. Aunque su frecuencia en
la practica clinica no esta aun bien establecida, ya que
los datos epidemiolégicos hacen referencia a distintos
grupos de poblacién, ésta se cree subestimada dado
que muchos diagnésticos se realizan postmortem (el
diagnostico premortem se realiza en una minoria de pa-
cientes y no supera el 30%). Este hecho es debido en
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parte a la diversidad de manifestaciones clinicas en su
presentacion, asi como al escaso reconocimiento de
esta entidad (1). Se presenta generalmente en varo-
nes de edad avanzada que con frecuencia tienen al-
gun factor de riesgo vascular ya conocido como hi-
percolesterolemia (31%), hipertension (61%), diabetes
(11%) y/o abuso en el consumo de tabaco (44%), e
incluso una historia previa de enfermedad vascular
aterosclerética (44%), cardiovascular (44%), cere-
brovascular(21%) y/o insuficiencia renal (34%) (1,
2). Esta descrito con mayor frecuencia en la raza cau-
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TABLA I: DATOS CLINICOS DE LOS TRES PACIENTES

Antecedentes Factores Clinica Cutanea Clinica General Pruebas
Desencadenantes Complementarias
Caso 1V/65 TColesterol, Anticoagulantes, Livedo reticularis y HTA, TCreatinina
C. Isquémica, Arteriografia dolor en MMII Febricula TVSG
E. Ateromatosa, TLeucocitos
DMNID, IRC TEosindfilos
ACV, HTA
Caso 2 V/68 TColesterol, C. Coronariografia, Maculas ciandticas Fiebre, TCreatinina
Isquémica, IRC Cir. cardiaca, planta 1.°dedo y 1.2 Hemorragia TVSG
Fibrinolisis, articulacion digestiva TLeucocitos
Anticoagulantes metatarsofalangica TEosindfilos
de ambos pies Anemia
Caso 3V/73 TColesterol, Coronariografia, Maculas eritemato- IAM, ACV, TCreatinina
HTA, C. Cir. cardiaca, violaceas en IRA, Fiebre TVSG
Isquémica Anticoagulantes pulpejo de dedos TLeucocitos

de manos y pies.
Hemorragias
subungueales
manos

TEosinofilos
Anemia

(V: varon; C. isquémica: cardiopatia isquémica; DMNID: diabetes mellitus no insulino dependiente; IRC: insuficiencia renal crénica; Cir.
cardiaca: cirugia cardiaca; ACV: accidente cerebrovascular; HTA: hipertension arterial; MMII: miembros inferiores; IAM: infarto agudo de
miocardio; IRA: insuficiencia renal aguda; VSG: velocidad de sedimentacién globular.)

casica y se cree debido a que las lesiones cutaneas en
pacientes de raza negra pasan desapercibidas ya que
parece que presentan una prevalencia aumentada de
ateroesclerosis (1).

La enfermedad puede aparecer de forma esponta-
nea, aunque con frecuencia se establece relacién con
un posible factor desencadenante. Dentro de éstos jue-
gan un papel importante las manipulaciones arteria-
les y entre ellas los cateterismos intraarteriales con fi-
nes radiolégicos o terapéuticos, asi como la cirugia de
laaorta (3-7). Otros factores implicados son la cirugia
cardiaca (8) ylos tratamientos fibrinoliticos y anticoa-
gulantes, especialmente los antagonistas de la vitami-
na K (1, 9-13). Se cree que la accién de estos dos ulti-
mos factores se deberia a una desestabilizacion de los
trombos que se forman sobre las placas de ateroma ul-
ceradas y no como en el resto de los casos a un efecto
mecanico directo sobre la placa ateromatosa (14, 15).
Otros autores no hallan significativamente superior la
prevalencia de enfermedad ateroembdlica en pacien-
tes con infarto agudo de miocdrdico sometidos pos-
teriormente a tratamiento fibrinolitico en relacién a
los que no lo han recibido (16). Es dificil establecer
una Unica relacién causal ya que suelen coexistir va-
rios factores en un mismo paciente. Se han descrito
tres casos asociados a la manipulacién con uretrosco-
pio en resecciones prostaticas endouretrales (17), un
caso relacionado con un traumatismo abdominal ce-
rrado (18) y otro secundario a un fallo hepatico agu-
do (19).
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La liberacién de cristales de colesterol de aproxi-
madamente 100-200 um desde las placas de ateroma
a la circulacién arterial origina la oclusion de peque-
nos vasos en diferentes territorios corporales, lo que
genera un sindrome multisistémico inespecifico de di-
ficil diagndstico. La expresion del cuadro clinico de-
pende de la localizaciéon anatémica de las placas ate-
romatosas originales y del grado y extension de la
afectacion orgdnica, siendo la piel un 6rgano «diana»
frecuente en esta enfermedad embodlica.

Presentamos tres pacientes con enfermedad por ém-
bolos de colesterol con una clinica cutanea diferente,
uno de ellos con hemorragias subungueales lo cual s6-
lo ha sido descrito previamente en la literatura en una
ocasion (20). En los tres pacientes el diagnostico se
confirmé tras la realizacién de una biopsia cutanea.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Presentamos tres pacientes varones de edad avanza-
da con edades comprendidas entre los 65y 73 anos (ta-
blaTI). Todos presentaban al menos tres factores de ries-
go vascular ya conocidos, y al menos dos posibles factores
desencadenantes en comun para el desarrollo de la en-
fermedad. La forma de presentaciéon de lesiones cuta-
neas fue diferente. El caso 1 desarroll6 una livedo reti-
cular de aparicién brusca en ambos miembros inferiores,
simétrica y bilateral, el caso 2 present6 lesiones cian6-
ticas acras en dedos de piesy el 3 present6 ademas afec-
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A

FIG. 1.—A) Caso 1: livedo reticular en ambos miembros inferiores.
B) Caso 2: maculas ciandticas en planta de pies. C) Caso 3: necro-
sis parcial de los dedos de los pies.

tacion distal en las manos, evolucionando casi todas sus
lesiones a la necrosis (Fig. 1). Presentaba ademas pe-
quenas hemorragias subungueales en ambas manos
(Fig. 2). En todos los pacientes se confirmé la enfer-
medad mediante la demostracion de cristales de co-
lesterol en la biopsia cutanea, en el caso 1 con una afec-
tacion mds profunda a nivel de la unién
dermohipodérmica (Fig. 3). En el caso 3 se podia apre-

FIG. 2.—Pequenas hemorragias subungueales en las manos.
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ciar ademads necrosis epidérmica y de estructuras ane-
xiales. Los tres pacientes fallecieron, los dos primeros
por fallo cardiaco y el tercero por un shock séptico.

DISCUSION

La enfermedad por émbolos de colesterol (EEC) si-
mula una enfermedad multisistémica en la que las

A A

@

FIG. 3.—A nivel de unién dermohipodérmica una arteria dilatada

y ocupada por un trombo oclusivo constituido por laminillas de fi-

brina separadas entre si por espacios dpticamente vacios corres-
pondientes a moldes de cristales de colesterol (H-E x 200).
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manifestaciones cutaneas constituyen el signo mas fre-
cuente, hallindose entre el 35% vy el 75% de los pa-
cientes. En muchas ocasiones es la forma de presen-
tacién de la enfermedad desempenando un papel
importante en el diagnéstico (1). Las lesiones suelen
ser bilaterales, simétricas, con afectaciéon preferente-
mente distal en miembros inferiores y pueden pre-
sentar una morfologia muy variada. Con mayor fre-
cuencia aparecen en forma de una livedo reticular de
aparicién subita y bilateral (49%), aunque también
pueden presentarse como gangrena (35%), cianosis
(28%), tlceras (17%), nodulos (10%) y purpura (9%)
(21, 22). Es muy caracteristica la necrosis bilateral de
los dedos de los pies denominandose también ala en-
fermedad sindrome de los «dedos azules» o «dedos
purpura» como los que present6 en su evolucion el
paciente 3. Los pulsos periféricos habitualmente es-
tan conservados y en ocasiones las lesiones son dolo-
rosas. El caso 3 presentaba ademas en ambas manos
pequenas hemorragias subungueales, hallazgo que s6-
lo hemos encontrado descrito en la literatura en una
ocasion, y que segun sus autores podria corresponder
a una manifestacion mas de la enfermedad (20) como
las hemorragias en astilla de los pulpejos (23, 24).

El cuadro general se caracteriza por una clinica va-
riada e inespecifica que depende de la localizacion de
la placa ateromatosa original y de la extension de la
afectacion organica. Es mas frecuente la afectacion de
los 6rganos de la mitad inferior del cuerpo (rinones,
aparato digestivo y miembros inferiores) y ello es de-
bido en primer lugar a que la ateromatosis complica-
da afecta con mas intensidad a la aorta abdominal y a
sus ramas inmediatas, y en segundo lugar al propio
sentido de la circulacién de la sangre que impide que
un fragmento de una placa desprendida de la aorta
abdominal se enclave en una rama del cayado de la
aorta (5). Una excepcion seria la cirugia cardiaca con
circulacién extracorpoérea en la cual la reinfusion de
la sangre en el organismo puede realizarse en la mi-
tad distal de la aorta, y los cateterismos intraarteriales
en los cuales se produce un flujo sanguineo de direc-
cién aberrante que puede producir la embolizacion
desde la aorta abdominal al cerebro (25).

Los pacientes pueden presentar ademas sintomas
neurologicos, digestivos (sangrado gastrointestinal ge-
neralmente secundario a la impactaciéon de émbolos
de mayor tamano en el trayecto de las arterias me-
sentéricas), cefalea, mialgias, pérdida de peso, clau-
dicacién intermitente, ceguera parcial, fiebre, hiper-
tension arterial, etc. Asimismo en los datos de
laboratorio destacan la anemia, leucocitosis con eosi-
nofilia, aumento de la velocidad de sedimentacion glo-
bular y las alteraciones de la bioquimica renal. Algu-
nos de los sintomas, asi como alguna de las alteraciones
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analiticas acompanantes como la eosinofilia, se creen
secundarios a los cambios inflamatorios que se pro-
ducen en la EEC (1, 2, 26). La triada clinica mas su-
gestiva es la aparicion de hipertension arterial, insufi-
ciencia renal aguda o un empeoramiento de una
insuficiencia renal crénica previa (50%) y lesiones cu-
taneas en pacientes de edad avanzada con los factores
de riesgo comentados (21, 27, 28).

El diagnéstico diferencial de la enfermedad por ém-
bolos de colesterol debe incluir las siguientes enfer-
medades: endocarditis infecciosa, panarteritis nudo-
sa, vasculitis leucocitoclastica, sindrome de Sneddon,
sindrome antifosfolipido, crioglobulinemia, criofibri-
nogenemia, necrosis por dicumarinicos, calcifilaxis,
vasculitis por derivacién vascular asi como enferme-
dades del tejido conectivo entre otras entidades (7,
13). El diagnéstico de la enfermedad por émbolos de
colesterol se basa en la sospecha clinica y el diagnos-
tico de confirmacion se realiza por la observacién de
la imagen en negativo de los cristales (los ésteres de
colesterol cristalizados se disuelven durante el proce-
so de inclusion de la pieza en parafina) impactados en
la luz de los vasos. Dejan una impronta triangular, oji-
val o biconvexa patognomonicay en ocasiones se pue-
de ver una reaccién inflamatoria local de tipo cuerpo
extrano que provoca una obstruccién arteriolar com-
pleta. La biopsia cutanea es de alto valor diagnéstico,
asi como la mas accesible y poco agresiva aunque tam-
bién se pueden realizar biopsias musculares, de intes-
tino o rin6n. En estudios postmortem los 6rganos mas
comunmente afectados fueron el rinén, el bazo, el
pancreas, el tracto gastrointestinal y las glandulas adre-
nales (1). La biopsia de piel debe ser lo suficiente-
mente profunda como para poder estudiar las arte-
riolas del limite dermohipodérmico donde
habitualmente se enclavan los cristales de colesterol,
siendo necesario en ocasiones de alta sospecha la se-
riacion de la pieza cutanea o incluso la realizacién de
una segunda biopsia. Algunos autores creen que en
un contexto clinico adecuado la presencia de trom-
bos fibrinoides aun sin cristales de colesterol debe ha-
cer considerar la posibilidad del diagnéstico (12). La
realizacion, ante la duda, de dos radiografias simples
de térax y de abdomen pueden revelar los ateromas
calcificados de la aorta causantes de los embolismos
(5). El estudio del fondo de ojo detecta depositos de
colesterol en el 10% de los casos (1).

El pronéstico es infausto con una mortalidad apro-
ximadamente del 80% por fallo multiorganico, fun-
damentalmente renal y cardiaco, no existiendo un tra-
tamiento efectivo de la enfermedad (1). El tratamiento
de los microembolismos de colesterol es controverti-
do y no existe ninguna posibilidad de recanalizar el
vaso obturado. La cirugia (endarterectomia o bypass)
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es una alternativa util tan s6lo cuando los émbolos son
grandes y el episodio es reciente, pero su aplicacién
en los microembolismos de colesterol es imposible (5).
Asimismo el alto riesgo quirtrgico de estos enfermos
contraindica con frecuencia la erradicacion de la fuen-
te emboligena. Lo que si es necesario con frecuencia
es la amputacién limitada para el tratamiento de le-
siones isquémicas de miembros inferiores. Tampoco
los tratamientos anticoagulantes, antiagregantes pla-
quetarios y tromboliticos son eficaces ya que pueden
incluso empeorar el cuadro (29). Las drogas vasodi-
latadoras y los expansores del plasma tampoco son be-
neficiosos si no existe una circulacién colateral que
pueda aumentar el aporte sanguineo a la zona isqué-
mica. Algunos autores han observado buenos resulta-
dos con corticorterapia a dosis altas durante la fase
aguda del proceso (30), mientras que otros lo asocian
con un 100% de mortalidad (1). Otros tratamientos
ensayados son los hipolipemiantes (31) y la simpatec-
tomia lumbar. Dado que no existe un tratamiento efec-
tivo se recomienda una terapia conservadora, incluyen-
do el soporte renal y hemodinamico, considerandose
la prevencién la mejor terapéutica. Algunos autores re-
comiendan para detectar el riesgo de complicaciones
cerebrales la realizacién de una ecografia cardiotran-
sesofdgica que demuestre placas de ateroma en el ar-
co aortico, asi como una ecografia intraoperatoria se-
leccionando, asi pacientes con alto riesgo de desarrollar
una efermedad por émbolos de colesterol (32-34).

Debido a la frecuente afectaciéon cutdanea en la em-
bolizacioén por cristales de colesterol, queremos des-
tacar el importante papel que juega el dermatélogo
en la sospecha clinica, asi como en la confirmacién
diagnostica mediante la realizacion de la biopsia de
piel que puede ser concluyente. Si bien un diagnésti-
co precoz no se suele relacionar con un mejor pro-
noéstico dada la elevada mortalidad y escasa respuesta
al tratamiento, si se pueden evitar factores agravantes,
pruebas diagnoésticas mds invasivas y otros diagnosti-
cos erréneos asi como sus tratamientos especificos.

Abstract.—Cholesterol crystal embolization (CCE)
is a rare and serious disorder that predominantly
affects elderly males with diffuse atherosclerosis and
multiple vascular risk factors exposed to a triggering
agent.

We report three elderly males with CCE, in whom at
least three known vascular risk factors and two
possible triggering agents were present. The

cutan eous manifestations were varied in the three
patients and included a symmetrical livedo reticularis
on the lower extremities of sudden onset,
acrocyanosis of the feet, and acrocyanosis of the feet
and hands with subungual haemorrages in both han
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ds in other patient. Skin biopsies were diagnostic of
CCE. All the three patients died, two of them of
cardiac arrest and another of septic shock.

Cutaneous manifestations are the dominant physical
findings of CCE and may be the first sign of the
disease. We would like to emphasize the role of the
dermatologist in suggesting the clinical diagnosis
recognizing the clinical picture as well as histologic
confirmation by skin biopsy.

Abajo Blanco P, Feal Cortizas C, Valks R, Fraga Ferndndez J, Fer-
nandez-Herrera |, Garcia-Diez A. Cholesterol emboli syndrome.
Three cases. Actas Dermosifiliogr. 1999;90:305-310.

Key words: Cholesterol crystal embolism.
Acrocyanosis. Livedo reticularis. Cutaneous necrosis.
Subungual haemorrages.
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