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CASOS CLINICOS

Xantogranulomatosis subcutanea elastolitica
(piel laxa xantogranulomatosa)
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corresponden a masas xantomatosas subcutdneas que no se
acompanan de xantomas cutdneos. Desde el punto de vista
histolégico se trata de cimulos celulares bien circunscritos,
localizados en dermis profunda e hipodermis y compuestos por
una mezcla de células xantomatosas y células gigantes de tipo
cuerpo extraino yde tipo Touton. Los estudios analiticos de los
lipidos séricos resultan normales.

Un varén de 52 afios consulté porque a lo largo de los tltimos
afos toda la piel de la espalda y zona superior del térax habia
ido adquiriendo un aspecto irregular, laxo y plegado. En estas
zonas presentaba multiples lesiones nodulares subcutdneas, de
consistencia firme. Microscépicamente los nédulos estaban
constituidos por una poblacién predominante de células
xantomatosas y algunas células gigantes multinucleadas. En el
interior del citoplasma de muchas de las células gigantes se
observod la presencia de cuerpos asteroides. Ademas presentaba
xantomas en las conjuntivas bulbares yun intenso linfedema en
ambas piernas.

Consideramos que este caso es un ejemplo mas de la
denominada xantogranulomatosis subcutdnea con dos
peculiaridades clinicas: el hallazgo de piel laxa en las zonas
afectadas yla asociacion con linfedema y elefantiasis cutdnea
en miembros inferiores. Por otra parte hemos resefiado el

peculiar hallazgo histolégico de cuerpos asteroides en el Correspondencia:
interior de las células gigantes del infiltrado xantomatoso. ELOY RODRIGUEZ DIAZ. Avda. de la Consti-
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Xantomatosis. Piel laxa. Cuerpos asteroides. Linfedema. Aceptado el 18 de julio de 2001.
INTRODUCCION branas mucosas (1). Las diferencias clinicas e histo-
patolégicas entre las diversas entidades descritas se
Las histiocitosis no-X, prototipo de las cuales es el pueden reducir a diferencias en la edad de los pacien-
xantogranuloma juvenil, se tienden a considerar como tes afectados, en la distribucion de los elementos cli-
diferentes expresiones de un mismo tipo esencial de nicos, en las proporciones de ciertas variantes mor-
proliferacién de los monocitos-macréfagos, poco folégicas de las células monocitarias y en el diverso
agresivas y limitadas habitualmente a la piel ylas mem- grado de xantomatizacion en alguna de estascélulas(2).
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Existen dos trabajos (3, 4) en los que se describen
un total de cinco pacientes con una peculiar expre-
sién clinica de lesiones xantomatosas. Se trata de varo-
nes de edad media a avanzada que presentaban mul-
tiplesnédulos subcutdneos, palpables pero no visibles,
de consistencia muy firme, con predominio en la por-
cién superior del tronco y zona mds proximal de los
miembros superiores (especialmente hombros yzona
alta de espalda). Los ndédulos se correspondian con
masas xantomatosas esféricas subcutaneas que, por el
contrario y como caracteristrica clinica més definito-
ria, no se acompafiaban de xantomas cutdneos.
Puede haber afectacion asociada de alguna membrana
mucosa: cuerda vocal en un paciente (3) yconjuntiva
bulbar en otro (4). Por lo demads eran individuos con
un buen estado de salud y sin coincidencia en otras
patologias sistémicas, si bien dos de los pacientes eran
diabéticos y uno era hipotiroideo. Otros exdmenes
analiticos resultaron normales, incluidos los valores de
los lipidos séricos. Desde el punto de vista histolégico
en todos los casos se encontraron cimulos celulares
de limites muynetos, localizados en dermis profunda
e hipodermis, y compuestos por una mezcla variable
de células xantomatosas y células gigantes de cuerpo
extrafio y de tipo Touton.

Los autores de uno de estos trabajos (4) proponen
interpretar este proceso como una variante muy xan-
tomatizada ycon elementos multiples, de lo que se ha
descrito como forma subcutdnea del xantogranuloma
juvenil (5), ya que no resulta satisfactorio encuadrarlo
en ninguna otra categoria de las xantomatosis (tabla I) (6).
Las denominaciones propuestas han sido xantoma-
tosis subcutdnea (3) y xantogranulomatosis subcu-
tinea (4).

A continuacion describimos la reciente observacién
de un paciente con unas manifestaciones clinicas que
consideramos semejantes a las de los pacientes rese-
flados y en el cual se encontraron, ademds, algunas
peculiaridades clinicas e histopatoldgicas.

DESCRIPCION DEL CASO

Var6n de 52 afios con antecedentes personales de
hiperlipoproteinemia primaria tipo IV, hipertensiéon
arterial y ulcus duodenal. Consulta porque a lo largo
de los ultimos 12 afos habfa ido desarrollando alte-
raciones lentamente progresivas en la piel del tronco,
los brazos y los miembros inferiores.

La exploracién revelé que la piel de los dos tercios
superiores de la espalda y tercio superior del plano
tordcico anterior presentaba unas caracteristicas que
contrastaban con las de la piel circundante. La piel
aparecia irregularmente abollonada ycon un aspecto
laxo, redundante, plegado (Fig. 1). La palpacién de
las zonas alteradas ponia de manifiesto la existencia
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TABLA I: CLASIFICACION DE LOS XANTOMAS

Xantomas hiperlipémicos
(xantelasmas, xantoma tuberoso, xantoma tendinoso,
xantoma eruptivo, xantoma palmar).
— Hiperlipoproteinemias primarias.
— Hiperlipoproteinemias secundarias:

Diabetes.

Enfermedad hepatica.

Enfermedad pancreatica.

Enfermedad tiroidea.

Drogas: estrégenos, isotretinoina, corticosteroides.

Xantomas normolipémicos

1. Tipo I. Por alteraciones en el contenido o estructura
de las lipoproteinas.

1A (alteraciones en el contenido): xantomatosis
cerebrotendinosas:

— Colestanolosis.
— Fitosterolemia.

1B (alteraciones en la estructura):

— Disbetalipoproteinemia.
— Deficiencia de HDL.

2. Tipo Il. En enfermedades linfoproliferativas y para-
proteinemias:
— Xantomas planos normolipémicos difusos.
— Xantogranuloma necrobioético.

3. Tipo lll. Sin alteraciones de las lipoproteinas ni pro-
cesos linfoproliferativos subyacentes (asociados o
no a alteraciones tisulares locales):

— Xantoma verruciforme.
— Xantomatosis histiociticas (histiocitosis no-X
xantomatizadas):

e Xantogranuloma juvenil:

Variedad de células fusiformes.

Variante con cumulo de hierro: xantohis-
tiosiderosis.

Variedad subcutanea.
Xantogranulomatosis subcuténea.

e Xantoma papuloso.
e Xantoma disseminatum.

Fuente: Modificado de Parker (6).

de multiples nédulos subcutdneos, esféricos, de con-
sistencia firme y ficilmente desplazables. Esta nodu-
lacion subcutanea alcanzaba también la zona més pro-
ximal de los brazos. Se advertia ademads la presencia
bilateral de xantomas en la conjuntiva bulbar tempo-
ral (Fig. 2). En ambas extremidades inferiores, por
debajo de la rodilla, presentaba un edema firme y la
piel configuraba un conjunto de mamelones exofiti-
cos ycriptas, de aspecto llamativamente verruciforme
(Fig. 3). No se palpan evidentes adenopatias ingui-
nales ni axilares.

Se realizd biopsia de varios de losnédulos palpables
en el tronco. Tras la incisién del procedimiento de
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FIG. 1.—Piel laxa, plegada, que permite adivinar nodulacién subcu-
ténea.

biopsia se pudo observar, macroscépicamente, la exis-
tencia de unas lesiones subcutdneas, esféricas, amari-
llo-anaranjadas, de 6 a 10 mm de didmetro, de facil
enucleacion. Microscépicamente los nédulos apare-
cian constituidos por una poblacién predominante de
células xantomatosas y algunas células gigantes mul-
tinucleadas, tanto de cuerpo extraiio como de tipo
Touton, configurando un cimulo celular de limite
neto que ocupaba desde la dermis media hasta la hipo-
dermis (Fig. 4). En el interior del citoplasma de
muchas de las células gigantes se observé la presen-
cia de cuerpos asteroides (Fig. 5) y en otras de un
material granular poco estructurado. En la tincién con
orceina la presencia de fibras eldsticas dejaba de apre-
ciarse allif donde comenzaba el infiltrado celular xan-
tomatoso (Fig. 6). Se observd, ademads, fijaciéon de la
tincion eldstica en los cuerpos asteroides (Fig. 7). La
mayoria de las células xantomatosas resultaron posi-
tivas en el marcaje inmunohistoquimico con MAC387.
El marcaje para S-100 y para factor XIIla fue negativo.

Realizada también biopsia cutdnea en una zona de
la elefantiasis de los miembros inferiores, los hallaz-
gos microscopicos fueron, fundamentalmente, los de

FIG. 2—Xantomas conjuntivales.
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FIG. 3.—Intenso linfedema y elefantiasis en piernas.

un marcado edema de la dermis superficial y media,
ectasias capilares y acantosis interpapilar de la epi-
dermis suprayacente. No se observd presencia de célu-
las xantomatosas.

Entre las exploraciones complementarias realizadas
s6lo se encontraron valores alterados en los niveles
plasmaticos de triglicéridos (318 mg/ dl; rango de nor-
malidad: <165 mg/ dl). Resultaron con valores nega-
tivos o dentro de la normalidad el resto de la bioqui-
mica sérica, hemograma, VSG, pruebas de funcién
hepadtica, proteinograma, inmunoglobulinas, ANA,
complemento, sedimento urinario, pruebas de fun-
cion tiroidea, radiografia de térax, ECO abdominal,
inmunofenotipo de subpoblaciones linfocitarias, sero-
logias para virus hepatotropos y VIH.

Durante 4 afios de seguimiento se viene apreciando
un lento pero progresivo empeoramiento en la ele-

FIG. 4—Nodulo bien delimitado con células xantomatosas.
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FIG. 5.—Células gigantes con cuerpos asteroides.

fantiasis de los miembros inferiores que es causa ya de
considerables problemas funcionales. Desde el punto
de vista terapéutico hasta el momento inicamente se
estdn realizando cuidados de soporte paliativos diri-
gidos contra el linfedema (fisioterapia de drenaje lin-
fatico, compresion). Propuesta la realizaciéon de una
biopsia de ganglio inguinal, el paciente rechazé esta
posibilidad.

DISCUSION

La expresion clinica ylos hallazgos histopatolégicos
del tipo de xantomas subcutdneos observados en nues-
tro paciente son idénticos a los referidos en los pre-
vios trabajos sobre xantogranulomatosis subcutdnea
(3, 4). En el trabajo de Winkelmann y Oliver (4) se

FIG. 6.—Orceina: fibras elasticas sélo visibles en dermis papilar.
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FIG. 7—Orceina: los cuerpos asteroides aparecen resaltados.

proporciona un completo diagndstico diferencial res-
pecto de otros cuadros xantomatosos. Nuestro
paciente, a diferencia de los anteriormente publi-
cados, padecia una hipertrigliceridemia enddgena
(tipo IV); sin embargo, el tipo de sus xantomas no se
corresponde con ninguno de los conocidos xantomas
hiperlipémicos que pueden aparecer en este tipo de
dislipemia, como xantomas eruptivos y xantomas
estriados palmares (tabla I).

La elast6lisis es un fenémeno cuya eventual pre-
sencia es bien conocida en diversos procesos que cur-
san con infiltrados cutdneos por células del sistema
monocito-macréfago; el mas conocido de los cualeses
la forma elastolitica del granuloma anular (7). Se han
comunicado también observaciones de piel laxa
adquirida localizada como resultado de granulomas
sarcoideos cutdneos (8, 9). Sin embargo, la piel laxa
no esun proceso que hasta el momento se haya rela-
cionado con infiltrados cutdneos por células xanto-
matosas. En algin trabajo incluso se ha considerado
la presencia de elastdlisis como un criterio de diag-
néstico diferencial histolégico a favor de granuloma
anular frente a formas eruptivas de xantoma (10).
Nuestra observacion seria un ejemplo novedoso de un
infiltrado cutaneo constituido por células xantomato-
sas que por reemplazo de la red de fibras eldsticas se
expresa clinicamente como piel laxa. Quizd, y a dife-
rencia de los casos previos de xantogranulomatosis sub-
cutdnea, este hallazgo asociado estaria en relacién con
la localizaciéon mas alta del infiltrado xantomatoso, que
en nuestro caso llegaba a alcanzar la dermis media.

Los cuerpos asteroides intracelulares son inclusio-
nes eosino6filas estrelladas situadas en el citoplasma de
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histiocitos, habitualmente multinucleados. Pueden
observarse en cualquier infiltrado granulomatoso: por
cuerpo extrafio, sarcoidosis, granuloma anular elas-
tolitico, granuloma disciforme de Miescher. Su natu-
raleza es diferente a la de los cuerpos asteroides extra-
celulares de enfermedades como la esporotricosis que
se corresponden en estos casos con estructuras fin-
gicas centrales rodeadas por complejos proteicos con
inmunoglobulinas (11). Por el contrario se considera
que la formacién de cuerpos asteroides intracelulares
eselresultado de un proceso de polimerizacién de fos-
folipidos y proteinas, configurando unas estructuras
laminares de aspecto mielinico desde el punto de vista
ultrastructural (12). Segiin algunas hipdtesis este fen6-
meno puede ser consecuencia de algin fallo previo
del sistema de microtibulos celulares (13) o bien
resultado de un exceso intracelular de remanentes de
membranas plasmaéticas (de superficie o lisosomales)
tras los procesos de fusion de macréfagos activados
para constituir células gigantes (14).

Se ha descrito el eventual hallazgo de cuerpos aste-
roides en procesos caracterizados por infiltrados de
células gigantes con elastdlisis tales como el granuloma
anular elastolitico (7) o la arteritis de células gigan-
tes de arterias eldsticas (15). De hecho, la captaciéon
por los cuerpos asteroides de las tinciones para fibras
elasticas hizo especular en alguna ocasién sobre la
posibilidad de que éstos estuvieran en relacién con res-
tos de fibras eldsticas (16, 17). En cuanto al hallazgo
de cuerpos asteroides en lesiones xantomatosas, hasta
el momento s6lo se habia descrito su presencia en las
células gigantes de lesiones de xantogranuloma
necrobidtico (18). En una serie de 24 ejemplos de xan-
togranuloma necrobidtico se encontraron cuerpos
asteroides en un 33% de las piezas, hasta el punto de
que se sugiere el considerar este hallazgo como suges-
tivo para el diagndstico (19). En los casos previos de
xantogranulomatosis subcutdnea (4) no se describe la
presencia de cuerpos asteroides, pero si de un mate-
rial granular PAS-positivo no estructurado en el inte-
rior de algunas células gigantes.

Otra peculiaridad clinica observada en nuestro
paciente fue la presencia de un intenso linfedema con
elefantiasis cutdnea secundaria en los miembros infe-
riores. En el paciente de Fleischmajer (3) se menciona
también la existencia de edema en las extremidades
inferiores de etiologia no conocida. El rechazo por
parte de nuestro paciente a la realizaciéon de una biop-
sia ganglionar nos impide poder verificar la hip6tesis
de un eventual vinculo patogénico en caso de haber
encontrado ocupacion de los ganglios inguinales por
células xantomatosas. Experimentalmente se ha des-
crito en las xantomatosis la posibilidad de reemplazo
completo de los elementos celulares linfoides de los
ganglios linféticos por células espumosas (20, 21). Aun
asi, en nuestro caso resultaria de dificil explicacion el
tropismo de las células xantomatosas hacia los ganglios
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inguinales cuando las lesiones clinicas predominan en
la porcién superior del cuerpo, por lo que podria tra-
tarse inicamente de una asociacién casual.

En conclusién, hemos descrito lo que creemos es
otra observacion de la denominada xantogranulo-
matosis subcutanea, con dos peculiaridades clinicas:
el hallazgo de piel laxa en las zonas afectadas yla aso-
ciacion con linfedema yelefantiasis cutinea en miem-
bros inferiores. Por otra parte hemos reseilado el
peculiar hallazgo histol6gico de cuerpos asteroides en
el interior de las células gigantes del infiltrado xan-
tomatoso. Hemos titulado esta observacion xantogra-
nulomatosis subcutdnea elastolitica, y nos atrevemos,
recordando el cldsico término granulomatous slack skin,
a subtitularla piel laxa xantogranulomatosa.

Abstract.—Subcutaneous xanthogranulomatosis is a
peculiar xanthomatosis which probably corresponds
to a wholly xanthomatized variant of the
subcutaneous juvenile xanthogranuloma with
multiple lesions. People affected have multiple firm
subcutaneous nodules with predominance in the
trunk. These nodules are due to subcutaneous
xanthomatous masses which are not accompanied
by cutaneous xanthomas. Pathologically, they
correspond to well limited cellular nodules, located
in deep dermis and subcutis and composed of
xanthomatous cells and giant cells of the foreign
body and Touton types. The analytic studies of the
serum lipids are normal.

A 52-year-old male consulted because, in recent
years, the whole skin of his back and upper chest
had acquired an irregular, lax quality with
prominent folding. In these areas he had multiple
firm subcutaneous nodules. Microscopically the
nodules were composed of xanthomatous cells and
some multinuclead giant cells. Inside the cytoplasm
of many of the giant cells we noticed the presence of
asteroid bodies. He had also conjunctival bulbar
xanthomas and a severe lymphoedema in both legs.

We consider that this case is another example of the
so-called subcutaneous xanthogranulomatosis with
some clinical peculiarities: the finding of cutis laxa
in the affected areas and the association with
lymphoedema and cutaneous elephantiasis in the
lower extremities. On the other hand, we have
pointed out the peculiar finding of asteroid bodies
inside the giant cells of the xanthomatous infiltrate.

Rodriguez Diaz E, Galache Osuna C, Junquera Llaneza ML,
Nosti Martinez D, Martinez Merino A. Elastolytic subcutaneous
xanthogranulomatosis (xanthogranulomatous slack skin). Actas
Dermosifiliogr 2001;92:515-520.

Key words: Subcutaneous xanthogranulomatosis.
Xanthomatosis. Cutis laxa. Asteroid bodies.
Lymphoedema.
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