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Fig. 24 Xanthoma dissemlnatum (caso n° 15). Citoplasma de una 
célula histiocitaria con múltiples vacuolas lipídicas 
(VL). Se observan también figuras de mielina (FM) y 
lisosomas (L) adosados a las anteriores. (Aumentos x 
25.000). 
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XANTHOMA DISSEMINATT7M. 

CASO N® 16 

Historia clínica (historia de sala n" 2882). 

C.T.A. mujer de 27 años de edad (febrero 1973). 

Antecedentes familiares. Abuela fallecida de ictus. 

Antecedentes personales. Hace seis años y por espa-

cio de tres años consecutivos presentó episodios de agujas fe-

briles de pocas horas de duración, con disnea, astenia, sibilan-

cias y quebrantamiento general. La exploración radiológica de 

tórax mostró imágenes apicales que fueron etiquetadas de tuber-

culosis pulmonar, por lo que recibió tratamiento específico 

sin obtener mejoría de las imágenes radiológicas. Múltiples 

frotis de esputo no consiguieron demostrar la presencia del 

bacilo de Koch. Una biòpsia de un nódulo subclavicular reveló 

un infiltrado celular rico en depósitos grasos. Desde entonces 

la disnea de esfuerzo va en aumento. 

Desde hace un año y medio,periódicamente crisis de 

ausencia que duran algo más de cinco minutos, acompañadas de 

palidez, escalofríos y sudoración, que le obligan a adoptar 

por unos minutos la posición decúbito supino después de los 

cuales se recupera por completo sin quedar amnesia. 

Enfeanmedad actual. Hace aproximadamente once años ob-

serva la aparición en ambas regiones malares, de máculas roji-

zas de unos tres centímetros de diámetro que han ido dejando 

una mancha pigmentaria que persiste en la actualidad. Unas se-

manas más tarde en la región del mentón brotan máculas amari-

llentas que progresivamente alimentan en número y que por con-

fluencia forman una gran placa de color amarillo-parduzco. Si-

multaneeunente aparecen en pliegues submamarios, abdomen y ca-

ras laterales del tronco, máculas lenticulares y amarronadas. 

Meses después aparecieron nuevas placas amarillo-canario que 

cubrían los párpados superior e inferior de ambos ojos, que 

fueron diagnosticadas de xantelasmas y electrocoaguladas, con 

recidiva posterior. 

Hace unos cuatro años aparecieron en ambas cara late-

rales del tronco, unas tumoraciones induradas que crecieron has-
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ta alcanzar el tamaño de un huevo de gallina. Al mismo tiempo 

brotaron en las caras laterale« de cadera, axila, genitales, 

región interescapular y en pliegue interglúteo, unas máculas par-

duzcas lenticulares. 

Exploración cutánea. En ambos párpados se observan 

placas de color amarillo-canario, ligeramente sobreelevadas y 

de superficie plana, que dejan entremedio alguna laguna de piel 

sana y que se extienden hacia la parte superior de ambas regio-

nes malares. 

En el mentón se encuentra una gran placa infiltrada 

de coloración pardo-amarillenta y de límites difusos. En sus 

partes extremas presenta pliegues blandos al tacto y en algún 

punto de consistencia elástica, que se orientan hacia ambas co-

misuras bucales a las que desbordan en algunos puntos. 

La piel de la regiâr centrofacial y de partes latera-

les de la cara se halla reciibierta de una extensa placa erite-

mo-pigmentaria de color rojo-parduzco que desaparece parcial-

mente a la vitropresión. Los límites inferiores son imprecisos 

y en ellos se aprecian,en algunos puntos, islotes de infiltra-

ción amarillenta en forma de pequeñas pápulas. En la región del 

antitrago existen pequeñas pápulas miliares no sobreelevadas y 

de tonalidad marrón. 

En la piel del tórax se hallan numerosas lesiones ma-

culosas, máculo-papulosas y máculo-nodulillares, de diámetros 

que oscilan entre 2 y 4 mm., dispuestas en perdigonada, algu-

nas de ellas de color pardo-oscuro y otras rojizas. Estos ele-

mentos tienden a confluir y a agruparse especialmente en la re-

gión del escote, pliegues inter y submamarios, y en la reglón 

inter-escapular. 

En ambas caras laterales de la cadera existen máculas 

2 rom. de diámetro, de color marrón intenso y no infiltradas 

que confluyen para formar una placa pigmentaria irregular de 

varios cms. 

En las axilas hay masas induradas formadas por la con-

fluencia de lesiones nodulillares primitivas. 

En ambos lados el tórax, a nivel de la 10^ costilla, 

®® aprecian nódulos subcutáneos profundamente engastados, del 

volumen de un huevo de gallina, simétricamente dispuestos, de 
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consistencia pétrea o cartilaginosa, límites precisos e irre-

gulares, adheridos a planos superficiales y movilizables sobre 

los profundos, ocasionando un considerable relieve. La piel que 

los cubre, se halla surcada de algunas lesiones máculo-papulo-

sas aisladas. 

En pliegue interglúteo lesiones que siendo inicialmen-

te papulosas dan lugar por confluencia, a una placa sobreeleva-

da e infiltrada, que eonficfura las mârcienes del ano. Es de bor-

des aeográficos y localización marrón-oscura, aunque más amari-

lla en sus límites. 

Figura a. Figura b. 

Fig. 25 Caso n° 16,Xanthoma disseminatum. Obsérvese en la fi-

gura a, las densas masas xantomatosas infiltrantes en 

regiones malares, párpados y mentón, con esta tonali-

dad marrón parduzca queies es característica. En la 

figura b, cabe señalar las masas duras subcutáneas de 

la cara lateral del tronco, así como las maculo-pápu-

I las eritemo-parduzcas de la axila y la región submama-

ria. 
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La vulva se halla profunda y completamente infiltrada 

adoptando \in aspecto hipertrófico e indurado al tacto. 

En la mucosa yugal de ambas mejillas y por debajo de 

la línea de Implantación de los últimos molares presenta sen-

das lesiones nodulares de 3-4 mm. de diámetro situadas simetri-

•camente, de coloración amarilla, duras al tacto y de consisten-

cia cartilaginosa. 

Ambos orificios nasales externos se hallan afectados 

por lesiones nodulillares amarillo-parduzcas, de disposición 

anular alrededor de los mismos. 

A la palpación se aprecian a ambos lados de la cara, 

a nivel de la parte media del borde orbitario inferior, dos nó-

dulos simétricos, del tamaño de un garbanzo, duros, adheridos 

a planos óseos y bien limitados. Asimismo las prominencias oc-

cipitales se palpan más sobresalientes de lo normal. También 

a cada lado de la sutura interparietal se palpa una depresión 

redondeada, de bordes lisos y de 1 cm. de diámetro. 

Exploraciones sistémicas. Unicamente a la exploración 

funcional del aparato respiratorio destaca unos valores discre-

tos de restricción. El resto de sistemas y aparatos, incluyendo 

exámenes oftalmológicos, otorrinolaringológicos, endocrinológi-

cos, y el E.E.G. son normales. 

Radiología. En las diferentes placas tomadas en los 

años 1968, 1971. 1973 y 1974, persisten las siguientes alteraciones; 

Radiografía de cráneo. A 2 cm. por encima de la sutu-

ra lamboidea y a 1 cm. a cada lado de la sutura interparietal, 

se observan dos imágenes de pérdida de sustancia redondeadas, 

bien limitadas y simétricas que recuerdan orificios de trepana-

ción y que corresponden probablemente a una anomalía del desa-

rrollo ("foramina parietalia"). La imagen de la silla turca es 

normal, y las prominencias occipitales son muy sobresalientes. 

Radiografía de tórax. Sombras paratraqueales de den-

sidad media y contornos difuminades que al estudio planigráfi-

co adquieren, especialmente al corte de 8 cm., en el lado dere-

cho forma triangular y ..en el izquierdo alargada caudalmente. 

Silueta cardiovascular normal, sin alteraciones de la parrilla 

costal. 
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Fig. a 

Fig. b. 

Pig. 26 Caso n° 16. Xanthoma disseminatum. En la figura a, 
masas densas xantomatosas de color achocolatado en 
región interglútea. En la figura b, masas densas 
paratraqueales bilaterales. 
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Evolución. Fueron instauradps varios tratamientos 

(vinblastina, derivádos del podofilino, paraaminobenzoato po-

tásico, radioterapia local, infiltraciones con corticoides...) 

motivados fundamentalmente por episodios de empeoramiento del 

estado general con fiebre, astenia, disnea, náuseas, sin que 

en ningún caso se consiguiera una reducción aparente de las 

lesiones. I^irante los cuatro años que hemos controlado a la 

paciente las lesiones han permanecido prácticamente estacio-

narias. 

Histología (n®13.864 I y I I ) 

Se biopsiÓ la placa infiltrada del mentón y el nódu-

lo duro de la cara lateral del tronco. 

En la primera se observa, bajo una epidermis normal, 

un infiltrado linfohistiocitario, con tendencia a la formación 

de acümulos perivasculares. En el límite inferior del mismo se 

aprecian células espixmosas y elementos gigantes bi- y trinuclea-

dos. 

La tinción con Sudán III muestra abundantes depósitos 

grasos intracelulares. 

En la coloración de Weigert, las fibras elásticas no 

aparecen a nivel del infiltrado. 

En los infiltrados perivasculares se observan algunas 

granulaciones PAS-positivas, en células aisladas. 

En la segunda pieza, la epidermis y la dermis superior 

y media son aparentemente normales. Las lesiones se sitúan a ni-

vel de la dermis profunda y en los septos del tejido adiposo, y 

consisten en grandes acúmulos de infiltración celular, dispues-

tos en bandas separadas por gruesos haces de fibra's. Los compo-

nentes del infiltrado son unos elementos muy característicos, 

de citoplasma voluminoso y muy eosinófilo, núcleo claro y cro-

matina dispuesta en pequeños grumos, con contornos celulares 

de aspecto triangular, pentagonal o estrellado. Algunos son bi-

o trinucleados, o bien con núcleos dispuestos en herradura o 

con aspecto de célula de Touton, pero siempre con citoplasma 

acidófilo. Existen áreas de necrosis con desaparición de la 

trama del tejido conjuntivo y formación de espacios lacunares, 

el interior de los cuales existen abundantes células gigan-

tes. 
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Los lóbulos adiposos están infiltrados por células 
histiocitarias y gigantes en su parte periférica, pero no pre-
sentan fenómenos de adiponecrosis. 

Con el Sudán III se observan acömulos irregulares en 
la vecindad de los septos del tejido adiposo, en su mayor par-
te extracelular, pero faltan en gran parte en las zonas infil-
tradas . 

Tanto en esta pieza como en la anterior la tinción 
para el hierro fue negativa. 

Fig. a 

Pig. 27 Xanthoma disseminatum (caso n° 16) 
a) Elementos característicos de citoplasma acidófilo, 

contornos poligonales, algunos bi o tri nucleados. 
(Hematoxilina-eritrosina-azafrán x 1.200). 



167a 

Fig. b 

Fig. c 

Fig. 27 b) Granulaciones lipídicas intracitoplasmáticas (Su-
dán rojo X 1.536). 

c) PAS-positividad citoplasmática de muchos de estos 
elementos (PAS X 614). 
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Ultrastructura (n®21) 

Se observan células de aspecto histiocitario. Cito-

plasma con muchas mltocondrias, lisosomas de diversos tamaños, 

retículo endoplásmico granular y múltiples vacuolas lipídicas 

de diversos tamaños y diferente densidad (algunas son muy gran-

*des y claras, y otras más pequeñas y de contenido más denso). 

Junto a las vacuolas lipídicas se hallan gran canti-

dad de figuras de mlelina en agrupaciones limitadas por membra-

na, correspondiendo a cuerpos residuales (lisosomas terciarios), 

No se observaron cuerpos de Langerhans. 

En las células endoteliales se observó alguna vacuo-

la lipídlca de pequeño tamaño, asi como la existencia de cuer-

pos de Weibel y Palade (inclusiones citoplasmáticas electrón-

densa de aspecto fusiforme y microtubular). Membrana basal vas-

cular múltiple. 

Las células de Schwann no presentaban inclusiones li-

pídicas . 

En ocasiones se apreciaba colágeno de espacio largo, 

de periodicidad superior que la normal. 
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Fig. 28 Xanthoma disseminatum (caso n" 16). Citoplasma de 

una célula histiocitaria en el que se observan va-

cuolas lipídicas (VL) de diferente tamaño y den-

sidad, junto a múltiples lisosomas (L) y formación 

de figuras de mielina (FM), algunas formando agru-

paciones limitadas por membrana. (Aumentos x 25.000) 
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