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Epidermis completamente apiénada, con borramiento com-
pleto de los procesos interpapilares, y que rodea en toda su
extensibn, excepto por un pedfculo central, a la lesién dérmi-

ca.

La dermis se halla ocupada, excepto en una estrecha
'franja subepidérmica, por un descenso infiltrado formado por
células xantomatosas y fibrobl&sticas, disponiéndose en conjun-
to, en haces estoriformes en diferentes direcciones, adoptando
el aspecto caracterfstico de los tumores de origen fibrobl&sti-
co. La densidad celular del infiltrado es tal que ocluye pré&c-
ticamente las luces vasculares. En la mitad inferior de la pie-
za se aprecian bastantes cé&lulas redondas alternando con los
elementos especificos del tumor. En la porcibén subepidé&rmica
respetada por el infiltrado se observa dilatacibn capilar.

El Sudé&n rojo es muy positivo.

Fig. 8 Disposicién claramente estoriforme de las cé&lulas
espumosas. (Hematoxilina-eritrosina-azafréan x 120).
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HIPEﬁLIPOPROTEINEMIA TIPO V, IDIOPATICA.

CASO N° 6

Historia clinica. (N° 44.716)

M.L.M. mujer de 34 anos de edad. (Octubre 1976).

Antecedentes familiares. Enfermedades reum&ticas en la

familia, pero sin diabetes ni xantomatosis.
Antecedentes personales. Epilepsia temporal posterior.

Enfermedad actual. A los 18 afios de edad present6 una

crisis de algias intestinales, n&useas y vémitos por la que fue apen-
dicectomizada. Desde entonces inicié un aumento de peso progre-
sivo y las molestias abdominales no cedieron, sino que repitie-
ron en ocho o diez ocasiones cada afio. Hace seis afios fue diag-
nosticada de "gastroduodenitis crbnica". Se efectud una explo-
racién de la funcidn pancre&tica con resultado normal.

Hace unos diez afios aparecieron lesiones puntiformes
en extremidad superior derecha que al principio no ocasionaron

molestias, pero mds tarde produjeron prurito intenso.

Hace seis anos, segfin el informe emitido por el Depar-
tamento de Dermatologfa de otra Universidad a la que acudib la
paciente, presentaba xantomas eruptivos en regiones de pliegques,
lipemia retinalis y presencia de quilomicrones en plasma con
"discretfsima actividad lipolftica de la heparina"; allf fue ca-
lificada de Xantomatosis hiperlipidémica tipo I y tratada con
dieta hipocalbrica, y constataron en visitas posteriores la de-
saparicibén de las lesiones cut&neas.

Exploracifn. En las regiones axilares, submamarias e

inguinales se observan algunas pSpulas eritematosas de tamafio
miliar o micronodulillar, que son algo amarillentas a la vitro-
Presibn (xanthomas eruptivos) y que alternan con lesiones ane-
todermiformes como expresibn residual de anteriores lesiones

" que habfan involucionado.

Exploraciones sistémicas y complementarias. Destaca

s6lo una hepatomegalia de dos traveses de dedos. El1 examen of-

talmol8gico es normal.
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Fig. 9. Xantomas eruptivos
que alternan con mfiltiples
lesiones de anetodermia se-
cundaria a antiguos xantomas

involucionados.

Estudios bioquimicos.

Glicemia, uricemia, amilasemia y enzimas hepéticos,

normales.
LeTat 1.200 mg%
g, g | 328 mg%
T.8:1 388 mg$%
A.G.L.: 0'5 mEq/1
Quilomicrones 1% (suero lipémico)
Alfa-L.P.: 27%
Pre-beta-L.P.: 33% :
Beta-L.P.: 39%

Histologfa (n°15.571)

Biopsia de un xantoma tubero-eruptivo.

En dermis media dos zonas de infiltrado linfo-histio-
citario, formado en su mayor parte por elementos histiocitarios
con uno o varios nficleos Y citoplasma grande y denso, de bordes
bien limitados, eosinéfilo con aspecto de vidrio deslustrado,

alternando con células gigantes tipo Touton.

Dichos infiltrados se disponen de forma alargada si-

guiendo los vasos dérmicos y én algunos puntos se observan den-
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sos acfimulos de c€lulas redondas o de :espacios lacunares claros.

No se observaron células espumosas tipicas.

Fig: 10 Infiltrado de cé€lulas espumosas, células gigantes
y células redondas de disposicibdn preferentemente
perivascular. (Hematoxilina-eritosina-azafrén x 200).
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HIPERLIPOPROTEINEMIA TIPO V.IDIOPATICA.
CASO N° 7

Historia clfnica (n°34.052)
A.M.G. vardn de 42 afios. (Septiembre 1962).

Antecedentes familiares. Abuela diabética fallecida
de ictus cerebral. Padre cardibpata. No existe xantomatosis fa-

miliar.

Antecedentes personales. Sin inter&s. Ingesta de al-
cohol valorable. Artralgias difusas ocasionales.

Enfermedad actual. Desde hace aproximadamente dos

afios y medio aparecen sucesivamente p&pulas duras, no doloro-
sas, de color gamuza (amarillo-parduzco), que primeramente se
localizan en codos, nalgas y muslos, y mis tarde en rodillas
y en crestas ilfacas.

Exploracifn cutfnea. En las zonas anteriormente cita-

das existen numerosos xantomas tuberosos, en nfimero superior a
un millar (p&pulas redondeadas, de 3-5 mm. de difmetro, de co-
lor amarillo-pardo, la mayorfa de las cuales estin centradas
por un pelo). En los codos se observan lesiones similares, pe-
ro de mucho mayor tamafio (1-2 cm. de di&metro). También exis-
ten cicatrices queloideas residuales de algunos de estos ele-
mentos que anteriormente fueron electrocoagulados.

No presenta ningln otro tipo de xantomas ni lesiones

en mucosas.

Exploraciones sistémicas y complementarias. No apor-

tan datos de interés.

Evolucibn y tratamiento. Fue tratado con dieta hipoca-~
l6rica (restringida en hidratos de carbono y grasas) y un gramo
de clofibrato mas un gramo de &cido nicotinico al dfa, fraccio-

nados en cuatro tomas.

A los cuatro meses de iniciado este tratamiento se
aprecia una notable mejorfa bioquimica (ver tabla).

A los tres afios y medio la mejorfa clinica se hace

muy notable, la mayorfa de las lesiones desaparecen y las po-
cas de ellas que persisten son de tonalidad m&s blanquecinas

Y mds blandas al tacto.
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Fig. 11. Xantomas tuberosos del codo.

Estudios bioquimicos.

Glicemia 112 mg% (curva de glicemia normal).

Prueba de sobrecarga grasa y ayuno prolongado:

Condiciones

basales -a las 10 h. =% las 18 h., P.H. LA
L.T. (mg$%) 1.641 P g 4. 1.641 1.829
C.T. (mg$%) 368 700 610 520
T.G. (mg%) 657 588 618 623
F.L. (mg$%) 283 325 337 392
8., (mEq/l) - 1 d o
Quilomicrones 0% 0% 9% 3%
Alfa-L.P. 20% 17% 18% 18%
Pre-beta L.P. 13% 21% 20% 25%
Beta-L.P. 66% 61% 52% 53%

(h = horas)



126

Control bioquimico durante el tratamiento:

a los a los a los a los

4 m. - 12 m. 24 m. 40 m.
L.T. (mg%) 907 1.114 1.306 624
C.T. (mg%) 259 432 459 234
T.G. (mg%) 114 472 351 122
F.L. (mg%) 318 300 297 -
Quilomicrones 0% 0% 0% 0%
Alfa-L.P, 28% 19% - 17% 15%
Pre-beta-L.P. 12% 36% 33% 10%
Beta- L.P. 60% 45% 50% 75%

(m = meses)

Histologfa (n°® 13.626)

Biopsia de un xantoma tuberoso del codo.
Epidermis aplanada. P&pula dérmica.

En-dermis superior y media infiltrados de células es-
pumosas, linfocitos y fibroblastos, dispuestos en haces lineales
entre el coldgeno que es muy abundante y compacto. Llama la aten-
cibén la vasodilatacién de los vasos m&s superficiales.

No se observaron cé&lulas de Touton.

El Sud&n negro es muy positivo.

Ultrastructura. (n° 11)

Células espumosas cargadas de abundantes y grandes
vacuolas lipfdicas. Las que tienen menor cantidad 8e vacuolas
poseen m&s lisosomas. Se observan pocas figuras de mielina y
algGn cristal lipfdico en el citoplasma de estas células.

El col&geno es muy abundante.
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CROMATOGRAFIA DE LIPIDOS

Caso n2 7 (Ex L: 9°6 % del tejido seco)
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HIPERLIPOPROTEINEMIA TIPO V, IDIOPATICA.

CASO N° 8

Historia clfnica (n° 54.321)
J.M.G. varé6n de 36 afos. (Octubre 1974)

Antecedentes familiares. Abuela fallecida de ictus
cerebral. Padre fallecido de infarto de miocardio. No existe

diabetes ni xantomatosis familiar.

Antecedentes personales. Sin interés. Ingesta de al-

cohol valorable.

Enfermedad actual. Desde hace cuatro meses nota la

aparicifbn sucesiva en axilas y caras laterales del tronco de
pequenos elementos miculo-papulosos que apenas son percepti-
bles, y de coloracifn amarillenta.

Exploracifn cut&nea. Xantomas tubero-eruptivos y
eruptivos en las localizaciones citadas (méculas eritematosas
y m&culo-p8pulas rojo-amarrillentas, confluentes y de pequeno

tamano) .

No presenta otro tipo de xantomas ni lesiones en mu-

cosas.

Evolucién y tratamiento. Se aplica el mismo tratamien-
to que al caso n°6, y al afio de iniciado el mismo, el paciente
ha perdido 12 Kgs., han desaparecido completamente todas las
lesiones y se han normalizado las alteraciones bioquimicas.

Estudio bioquimico. Glicemia y uricemia, normales.

Control bioquimico durante el tratamiento:

Condiciones

basales a los 4 m. a los 12 m. a los 18 m.
L.T. (mg%) 1.458 930 975 850
C.T. (mg$%) 377 263 298 251
T.G. (mg%) 301 227 218 219
F.L. (mg%) 514 282 267 -
Quilomicrones 43 0% 0% 0%
Alfa-L.p. 20% 15% 20% 15%
Pre-beta-L.P. 50% 27% 28%
Beta- 1.D, 30% 58% 80% 573

(m = meses)
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Histologfia (n°16.035)

; Biopsia de un xantoma tubero-eruptivo de la cara la-
teral del tronco. '

En dermis superior y media infiltrados dispersos de
elementos histiocitarios espumosos, de disposicibn alargada
alrededor de los vasos dérmicos.

No se observaron cé&lulas de Touton.

La tincién con Sud&n rojo es positiva.

Flg. 12 Hiperlipoproteinemia tipo V. (caso n° 8). Obsérvese
la disposicién claramente perivascular de las cé&lu-
las espumosas. (Hematoxilina-eritrosina-azafrén x
21473
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Cromatoqrafia de lipidos.

Caso n2 8 (Ex L: 2’8 % del tejido seco)
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