CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Placas amarillentas en tronco y flexuras axilares
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Fig. 1.—Lesiones papulosas amarillentas, con tendencia a la forma-
ciéon de placas en la cara anterior de tronco.

HISTORIA CLINICA

Varén de 80 anos, con antecedentes patologicos de
diabetes mellitus, hipertension arterial, enfermedad
pulmonar obstructiva crénica y amputacion de ambas
extremidades inferiores por arteriosclerosis grave. Ha-
cia 3 anos que habia sido diagnosticado de una gam-
mapatia monoclonal de origen incierto IgG-kappa. El
paciente se encontraba asintomatico de su gammapa-
tia y las pruebas complementarias (serie 6sea, densi-
tometria, proteinuria de Bence-Jones y analitica
completa) que se realizaron fueron normales o sin al-
teraciones significativas.

Acudi6 a nuestra consulta por la apariciéon progre-
siva desde hacia 3 meses de lesiones amarillentas, asin-
tomaticas, en el tronco.

EXPLORACION FISICA

En la exploracion fisica se apreciaban papulas ama-
rillentas, con tendencia a la formacién de placas en
caras anterior y posterior de tronco (fig. 1) y en las fle-
xuras axilares (fig. 2).
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Fig. 2.—Detalle de las lesiones en flexura axilar.

Fig. 3.—Infiltrado difuso de histiocitos espumosos en dermis acom-
panado de alguna célula gigante multinucleada. (Hematoxilina-eosi-
na, x40.)

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

El hemograma y la bioquimica, incluyendo los ni-
veles de colesterol y triglicéridos, fueron normales. Se
realizé biopsia cutdnea de una de las lesiones de la es-
palda (fig. 3).
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DIAGNOSTICO

Xantoma plano difuso asociado a gammapatia mo-
noclonal de origen incierto.

HISTOPATOLOGIA

En el examen histopatolégico se observé un infil-
trado difuso de histiocitos espumosos en dermis su-
perficial y media acompanado de alguna célula gigan-
te multinucleada (fig. 3).

EVOLUCION

Durante los controles periédicos realizados a lo lar-
go de 2 anos, el componente monoclonal ha perma-
necido estable, pero las lesiones cutdneas siguen ex-
tendiéndose.

COMENTARIO

El xantoma plano difuso es una entidad clinicopa-
tologica bien definida, aunque poco frecuente, que se
engloba dentro de las xantomatosis normolipémicas.
Se caracteriza por la aparicion lentamente progresiva
de maculas o papulas amarillo-anaranjadas, escasa-
mente sobrelevadas, que confluyen en extensas placas
que pueden ocupar gran parte de la superficie cor-
poral. Son asintomaticas y normalmente comienzan
como xantelasmas palpebrales que se van extendiendo
a caras laterales de cuello y parte superior del térax'!*.
Es frecuente la afectacion de flexuras y cicatrices anti-
guas. También se ha descrito afectacion de mucosas y,
de forma excepcional, tendones y otros 6rganos®S. Es
una enfermedad poco frecuente, con incidencia simi-
lar en ambos sexos y que por lo general afecta a indivi-
duos mayores de 50 anos*®. En el estudio histolégico se
pueden observar acumulaciones de células xantoma-
tosas grandes con nucleo central redondeado y con ci-
toplasma espumoso, difusamente distribuidas por la
dermis junto a un moderado infiltrado inflamatorio
constituido por leucocitos y linfocitos. En ocasiones se
encuentran células gigantes tipo Touton'!%.

Inicialmente fue descrito por Atlman y Winkel-
mann en 1962 como entidad benigna no asociada a
otras enfermedades'. Cuatro anos después Lynch y
Winkelmann detectaron una fuerte asociacion del
xantoma plano difuso con alteraciones del sistema re-
ticuloendotelial, en especial con gammapatias mono-
clonales y mieloma multiple?. Desde su descripcion
original se han publicado casos asociados a distintos
procesos*!*que pueden resumirse en:

1. Paraproteinemias. Mieloma multiple, gammapatia
monoclonal de significado incierto®*%3. Es la asocia-
cién mas frecuente.

2. Otros procesos linfoproliferativos. Leucemia linfoide
cronica®, leucemia mielomonocitica cronical'?, leuce-
mia monobldstica aguda, linfoma, sindrome de Sézary
y enfermedad de Castleman'.

3. Otras enfermedades. Histiocitosis X, sindrome de
Ehlers-Danlos, eritrodermia, dermatitis atépica.

Existen algunos casos en los que no se ha encontra-
do enfermedad asociada, que corresponden al xanto-
ma plano difuso idiopatico. Ante estos casos e€s im-
portante tener en cuenta que las lesiones cutdneas
pueden preceder en meses e incluso anos a las altera-
ciones hematolégicas, por lo que resulta imprescindi-
ble un control periédico de los pacientes para el co-
rrecto diagnostico de las posibles enfermedades
asociadas®!2,

Varias teorias intentan explicar la patogenia del
xantoma plano difuso; la mds aceptada se basa en la
interaccion de lipoproteina-paraproteina con la for-
macién de inmunocomplejos que se depositarian en
la dermis y serian fagocitados por los macréfagos™!12,
También se ha postulado que podria ser una xanto-
matosis derivada de una histiocitosis dentro del espec-
tro de las histiocitosis no X, o que se deba a una infil-
tracion directa de la piel similar a la infiltracion de
otros 6rganos por células leucémicas como ocurre en
la leucemia mieloide crénica. Estas teorias pueden ser
validas para casos concretos, pero no existe un meca-
nismo patogénico que explique todos los casos’.

El tratamiento debe ser el de la enfermedad de base,
aunque se ha descrito algtin caso de xantoma plano di-
fuso que remiti6 después del tratamiento del proceso
subyacente!*. El resto de opciones terapéuticas se ba-
san en la excision mecanica como dermoabrasion, la-
serterapia u otras'®.
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