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Resumen

Los xantomas tendinosos estan habitualmente asociados con hiperlipidemia, de ahi que son infrecuentes los
xantomas tendinosos normolipémicos. La histopatologia de este cuadro es caracteristica por la presencia de
células espumosas, hendiduras de colesterol y células de Touton. Presentamos el caso de un paciente varén
de 22 afios portador de xantomas tendinosos normolipémicos, en coexistencia con glaucoma terminal bilateral
y sindactilia donde la histologia y la inmunohistoquimica fueron de gran utilidad para el diagnéstico definitivo.

Palabras clave: Xantoma; Glaucoma; Sindactilia (fuente: DeCS BIREME).

Abstract

Tendinous xanthomas are usually associated with hyperlipidemia, normolipemic tendinous xanthomas are
uncommon. The histopathology of this condition is characterized by the presence of foam cells, cholesterol clefts,
and Touton cells. We present a 22-year-old male patient with normolipemic tendon xanthomas, coexisting with
bilateral terminal glaucoma and syndactyly, where histology and immunohistochemistry were very useful to reach
the definitive diagnosis.

Keywords: Xanthoma; Glaucoma; Syndactyly (source: MeSH NLM).
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INTRODUCCION

Los xantomas son placas o nodulos
formados por depdsitos anormales de li-
pidos y células espumosas que no repre-
sentan una enfermedad sino mas bien
sintomas de distintas enfermedades de
las lipoproteinas o pueden aparecer sin
un defecto metabdlico subyacente ®.
Clinicamente, los xantomas pueden cla-
sificarse en eruptivos, tuberoeruptivos o
tuberosos, tendinosos o planos®.

El glaucoma es una neuropatia dptica
progresiva que se caracteriza principal-
mente por una alteracién o aumento sos-
tenido de la presion intraocular y una al-
teracion estructural y funcional del ojo ©).

La sindactilia es la fusion del tejido
blando y/o hueso entre dedos adyacen-
tes de las manos o pies, provocando una
ausencia total o parcial del espacio entre
dos dedos que puede presentarse en el
recién nacido, por una alteracion del de-
sarrollo entre el primer y segundo mes
de vida intrauterina o en la edad infantil,
secundario a un trauma como quemadu-
ras, o una secuela de heridas complejas
de manos o pies que comprometen cica-
tricialmente los espacios interdigitales ©.

La histologia y la inmunohistoquimi-
ca permiten el diagndstico definitivo de
mulitples patologias como es el caso de
los xantomas tendinosos o sus diagnosti-
cos diferenciales como los dermatofibro-
mas. Presentamos el caso de un paciente
con xantoma tendinoso multiple normo-
lipémico en coexistencia a glaucoma ter-
minal bilateral y sindactilia.

REPORTE DE CASO

Paciente varon de 22 afios, proce-
dente de Ferrefiafe, Lambayeque, con
antecedentes personales de glaucoma
terminal bilateral, ceguera ojo izquierdo
y sindactilia de segundo con tercer dedo
del pie bilateral. Antecedentes familiares
maternos: tia y prima con catarata con-
génita y otra tia y prima con sindactilia;
paternos: abuelo con catarata congénita.
Paciente acude al servicio de dermatolo-
gia con un tiempo de enfermedad de 13
afios de inicio insidioso curso progresivo
gue inicia con tumoraciones en planta de

pie izquierdo, posteriormente presentd
en forma progresiva tumoracién en pie
derecho, codo izquierdo, segundo dedo
mano izquierda. Los Ultimos meses apare-
cieron pdpulas en pie izquierdo, mufieca
izquierda y codo izquierdo. El examen
clinico preferencial evidencié ndédulos
eritematosos confluentes de aspecto
lobulado, superficie lisa, telangiectasica,
algo queratdsicos de consistencia fibrosa
en zona medial y talén de planta de pie
izquierdo, y en planta de pie derecho (Fi-
gura 1). Tumoracién eritematosa circuns-
crita de superficie lisa, movil, no dolorosa,
de consistencia semidura de aproximada-
mente 4 cm de didmetro en codo izquier-
do (Figura 2). Tumoracién semidura trilo-
bulada de superficie lisa, movil en region
interfalangica proximal de segundo dedo
de mano izquierda. Papulas eritematosas
de superficie lisa, en codo, planta izquier-
da y palma izquierda. Fusion de segundo
dedo con tercer dedo de pies bilateral. Eri-
tema palmar bilateral.

Los exdmenes auxiliares como hemo-
grama, perfil de coagulacién, bioquimica,
examen de orina y perfil lipidico fueron
normales, el VDRL, ELISA, VIH y antiHBC
fueron no reactivos. La ecografia de se-
gundo dedo mano izquierda mostré 2

Figura 1. Nédulos eritematosos confluentes
de aspecto lobulado, superficie lisa,
telangiectdsica, queratdsica, de consistencia
fibrosa en plantas. Se observa zona de toma
de biopsia punch en planta izquierda. Se
aprecia sindactilia.

Figura 2. Tumoracién eritematosa circunscrita
de superficie lisa, moévil, no dolorosa, de
consistencia semidura de aproximadamente 4
cm de didametro en codo izquierdo

imagenes hipoecogénicas localizadas en
tejido celular subcutdneo, sin céapsula,
sin calcificaciones. La radiografia de pies
fue normal, no se evidencid fusion dsea.
La radiografia de codo y mano izquier-
da mostrd que las lesiones cutdneas no
comprometen estructuras oseas. El estu-
dio histopatoldgico de la lesion en planta
izquierda con coloracion hematoxilina —
eosina evidencié una epidermis normal,
infiltrado denso superficial y profundo
en dermis; a mayor aumento, se apre-
ci6 en la dermis colageno y fibroblastos
formando tractos fibrosos compactos
desordenados, células alargadas con nu-
cleo en forma de huso (Figura 3). En la in-
munohistoquimica S100 negativo, CD 34
negativo, tricromica de Masson positivo.
La biopsia exéresis de la lesidon nodular
bien localizada, no encapsulada de codo,
con la coloracion de HE, mostré cambios
localizados en dermis reticular superficial
y profunda, formada por macroéfagos es-
pumosos asociados con hendiduras de
colesterol (Figura 4). La inmunohistoqui-
mica mostré una neta positividad de esas
células para el CD68, anticuerpos mono
o policlonales: factor Xllla negativo, Mac
387 negativo, proteina S-100 negativo,
actina negativo. El Ki67 fue positivo para
menos del 2% de las células de la lesion.

DISCUSION

El presente caso permitid plantear
diversos diagnosticos diferenciales; asi,
clinicamente se pensé inicialmente en
una tumoracion fibrohistiocitica, tumor
de células gigantes de la vaina tendino-
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Figura 3. Hematoxilina-eosina, 10X. Dermis
poblada por la presencia de coldgenoy
fibroblastos formando tractos fibrosos

compactos desordenados, células alargadas

con nucleo en forma de huso.

sa, fibromatosis juvenil, dermatofibroma
profundo perforante, fibromatosis plan-
tar, y dermatofibroma eruptivo multiple.
Al realizarse la histopatologia en planta
izquierda y con la inmunohistoquimi-
ca de tricrémico de Masson positivo se
planted dermatofibroma; sin embargo, al
obtener CD34 vy factor XIlIA negativo se
descartd el diagnostico de dermatofibro-
ma. La presencia de CD 68 positivo para
macrofagos, la clinica, la histopatologia
y la inmunohistoquimica de la lesién del
codo nos permitio realizar el diagndstico
de xantoma.

El xantoma se define como la lesién
amarillenta, circunscripta, localizada
principalmente a nivel del tejido conecti-
vo de la piel, tendones o fascias ©). Existen
formas de xantomatosis que se presen-
tan en ausencia de dislipemia . Los xan-
tomas pueden dividirse en tres grupos:
1. Xantomas que surgen en pacientes sin
trastorno lipidico subyacente. 2. Xanto-

Figura 4. Hematoxilina-eosina, 40X. Células
xantomatosas en la parte superior y
hendiduras de colesterol en la parte inferior.

mas que surgen en un trastorno lipidico
primario o hereditario. 3. Xantomas que
surgen en pacientes con un trastorno
lipidico secundario a otra afeccion sisté-
mica que involucra metabolismo lipidico
desordenado . En el caso del paciente,
por la topografia y la clinica se trataria
de xantomas tendinosos. Los xantomas
tendinosos son de varios tamafios y se
desarrollan en los ligamentos, fascias y
tendones, especialmente en los tendo-
nes extensores de las manos, pies y el
tenddn de Aquiles ?. Con estos tendones
ubicados en areas expuestas a tension fi-
sica y trauma, pequefios vasos dentro de
ellos filtran lipidos en el tejido conectivo
fibroso del tenddn ©,

En cuanto a la patogénesis del xanto-
ma tendinoso se ha estudiado la localiza-
cion vy las caracteristicas histopatologicas
de los tejidos xantomatosos en las extre-
midades de los conejos hiperlipidémicos
y se observé una alta incidencia de xanto-
mas en el paratendon plantar del tenddn
plantary se postula que el estrés mecani-
co vy la rica vascularizacion sean factores
esenciales para la formacién de xantoma
en el tendén, y que el macréfago vy el
endotelio pueden desempefiar un papel
importante en la patogénesis ©.

Los xantomas tendinosos estan mas
frecuentemente asociados con hiperco-
lesterolemia familiar heterocigota, pero
se ha descrito también en xantoma cere-
brotendinoso, b-sitosterolemia, disbeta-
lipoproteinemia familiar (tipo Ill), coles-
tasis hepatica y raramente en individuos
normolipémicos 9. Dentro de las prin-
cipales causas de los xantomas normoli-
pémicos se encuentran la sitosterolemia,
xantomatosis cerebrotendinosa, xanto-
ma diseminado, xantogranuloma juvenil,
histiocitosis eruptiva e histiocitosis X 3.
Se reportan 3 procesos que podrian ex-
plicar la patogénesis de la xantomatosis
en ausencia de hipercolesterolemia o
hiperlipoproteinemia, que son catego-
rizados en tres grupos, el primer grupo
incluye desérdenes en la acumulacion
de lipidos inusuales como colestanol en
xantomatosis cerebrotendinosa, o este-
roles vegetales en la betasitosterolemia;
en el segundo grupo se pueden observar
xantomas planos en la cara y en la par-

te superior del tronco en pacientes con
enfermedades linfoproliferativas como
el mieloma multiple o los linfomas, vy el
tercer grupo comprende pacientes en
quienes se cree que las anomalias locales
en la piel desempefian un papel impor-
tante como eritrodermia y epidermolisis
bulosa distrofica, xantomas eruptivos
generalizados, xantogranuloma juvenil y
xantoma diseminatum 2,

El paciente no presentaba otra sinto-
matologia y no se encontrd asociacion
con otras causas descritas en la bibliogra-
fla como, por ejemplo, en la xantomato-
sis cerebrotendinosa *¥. Ademas de sus
manifestaciones neuroldgicas, se descri-
be xantoma tendinoso y alteraciones of-
talmoldgicas, se especifica cataratas y no
glaucoma. El caso clinico descrito, tiene
el diagndstico de glaucoma y la asocia-
ciéon xantoma tendinoso con glaucoma
no ha sido encontrada. De la misma for-
ma, la sindactilia no se encuentra aso-
ciada a xantoma tendinoso. Por lo cual,
estos hallazgos en el paciente presentado
se consideran como coexistencia.

En la histopatologia de los xantomas
se aprecian células espumosas en la der-
mis, a veces células gigantes de Touton,
escasos linfocitos o neutrofilos en lesio-
nes mas jovenes, especialmente en xan-
tomas eruptivos, fibrosis o hendiduras de
colesterol en lesiones mas antiguas ™.

En cuanto al tratamiento de los xanto-
mas, se basa en la reduccién de la concen-
tracion de lipidos del suero con farmacos
que produzcan la regresion de los xanto-
mas. En el caso de los xantomas tendino-
sos, pueden tardar afios en resolverse y el
objetivo de reducir los niveles de lipidos
es reducir el riesgo de enfermedad car-
diovascular ateroesclerdtica y pancreati-
tis, la excision quirdrgica esta indicada en
xantomas tendinosos grandes que restrin-
gen el movimiento de las articulaciones
o cuando hay duda diagndstica *°. En el
caso del paciente, debido a que el coleste-
rol estaba dentro de los rangos normales,
no requirié tratamiento médico. Se realizd
tratamiento quirdrgico del xantoma ten-
dinoso mas grande que se localizaba en
codo izquierdo.

Con la presentacion del caso se diag-
nosticd xantoma tendinoso mulitple sin
trastorno lipidico subyacente o normo-
lipémico. Considerando que la apari-
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cion de los xantomas tendinosos es muy
compatible con el trastorno lipidico, sélo
ocasionalmente un paciente presenta
xantoma tendinoso con un perfil lipidico
normaly las caracteristicas del paciente
no encajaron con ninguna de las causas
conocidas o asociadas de xantomatosis
normolipémica; por ello, lo infrecuente y
la importancia de la presentacidn de este
caso clinico.
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