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RESUMEN

0s xantomas eruptivos son una enfermedad cutdnea poco frecuente en la infancia que

pueden aparecer en el contexto de trastornos primarios o secundarios del metabolismo
lipidico y en algunas ocasiones no se asocian a ninguna enfermedad de base. Presentamos el caso
de un nifio de tres afios de edad con miiltiples papulas amarillentas en los parpados, el tronco y los
miembros superiores desde los dos afios de edad, sin alteraciones en su perfil lipidico, que coincidian
con xantomas. Consideramos importante informar este caso y hacer una revision del tema debido
a su baja prevalencia.
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Niios
Reporte de caso

ABSTRACT

Normolipemic eruptive xanthomas are a very rare
skin disorder in children. They most often occur
in the context of primary or secondary lipid me-
tabolism disorders, but sometimes no systemic
involvement or lipid disorder is found. We report
a 3 year old boy with multiple yellowish papu-
les on the eyelids, trunk and superior extremi-
ties since he was 2 years old, with a normal lipid
profile. We consider it is important to report this
case due to its low prevalence.
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INTRODUCCION

Los xantomas son lesiones cutaneas formadas
por el depdsito anormal de lipidos y células es-
pumosas en la dermis. Usualmente aparecen en
el contexto de trastornos primarios o secunda-
rios del metabolismo lipidico, ocasionalmente
se pueden asociar a una gammapatfa monoclo-
nal y eventualmente no se asocian a ninguna en-
fermedad (1-3).

Se han reportado muy pocos casos de xanto-
mas eruptivos normolipémicos (4). Caputo fue
el primero en describir una forma difusa y au-
torresolutiva de esta entidad (2). Horiuchi e Ito
informaron el caso de un nino de ocho meses
de edad con lesiones que confluyeron y luego
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resolvieron espontédneamente (5). Huang et al.
también notificaron otro caso en una nina de
18 meses de edad con xantomas eruptivos nor-
molipémicos que resolvieron sin necesidad de
tratamiento (4).

CASO CLINICO

Se trata de un nino de tres anos de edad con
multiples péapulas amarillentas, aplanadas,
de superficie lisa, aisladas, entre 2 y 4 mm de
didametro, que aparecieron en los parpados, el
tronco y los miembros superiores, desde los
dos anos de edad (fotos 1 y 2). Se reportd el
antecedente personal de reflujo gastroesofégi-
co e historia familiar de linfomas Hodgkin y no
Hodgkin en el abuelo paterno, dislipidemia en la
abuela materna y diabetes mellitus en el abuelo
materno.

Se ordenaron algunas pruebas de laboratorio,
cuyas resultados fueron los siguientes: glice-
mia basal: 64 mg/dl, colesterol total: 148 mg/dl;
VLDL: 12 mg/dl; LDL: 97 mg/dl; HDL: 39 mg/dl;
triglicéridos: 61 mg/dl; con reporte de suero nor-
mal e indice arterial de 3,79.

Al ingreso se tomo biopsia de piel, la cual repor-
td un infiltrado de células grandes con ntcleo
central y citoplasma granular en la dermis pa-
pilar, que fueron identificadas como histiocitos
tipo xantoma (fotos 3 y 4). Se hizo diagndstico
de xantomas eruptivos normolipémicos y se de-
cidi® continuar en observacién con controles
periddicos.

Se solicitaron nuevos examenes de laboratorio
a los siete meses de las iniciales, sin grandes
cambios respecto a los iniciales: colesterol to-
tal: 167 mg/dl; VLDL: 12 mg/dl; LDL: 117 mg/dl;
HDL: 38 mg/dl; triglicéridos: 60 mg/dl; con re-
porte de suero normal e indice arterial de 4,39.
Algunas de las lesiones cuténeas involucionaron
espontaneamente durante el siguiente afio de
seguimiento.
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Fotos 1 y 2. Papulas amarillentas, aplanadas, de superficie lisa, entre 2 y 4 mm de didmetro

Foto 3 y 4. Macréfagos espumosos en la dermis papilar (HyE 10x y 40x)

DISCUSION

Los xantomas son lesiones cutaneas que resul-
tan de la acumulacién de lipidos en los macré-
fagos de la dermis (3,6). El incremento en los
niveles de colesterol o de los triglicéridos puede
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causar permeabilidad de los vasos sanguineos
para las lipoproteinas circulantes, con filtracién
a los tejidos y fagocitosis subsecuente por los
macréfagos de la dermis, formando células es-
pumosas y resultando en la apariencia clinica
del xantoma (6-8).
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La hipertrigliceridemia puede ser primaria (ge-
nética: deficiencia de lipoproteinlipasa), se-
cundaria o ambas. Las causas secundarias mas
frecuentes son: diabetes mellitus, obesidad, hi-
potiroidismo y sindrome nefrético; y el consumo
de algunos medicamentos como estrégenos, re-
tinoides, antipsicéticos, glucocorticoides sisté-
micos, diuréticos tiazidicos, antirretrovirales (5)
y la ingesta excesiva de alcohol o carbohidratos
(6,9,10).

Clinicamente, los xantomas se clasifican en: ten-
dinosos, tuberosos o tubero-eruptivos, planos
(xantelasmas, estrias palmares o planos disemi-
nados), diseminados, verruciformes y eruptivos
(6,11,12).

Los xantomas eruptivos suelen ser la prime-
ra manifestacién de una enfermedad sistémica
como la hipertrigliceridemia grave. Se presentan
en forma aguda, generalmente cuando los nive-
les de triglicéridos en sangre son superiores a
2 000 mg/dl. Aparecen como papulas aplanadas,
amarillas, naranjas, rojas a marrén de 1 a 4 mm,
a menudo rodeadas por un halo eritematoso in-
flamatorio en la base de las lesiones. Aparecen
subitamente sobre las superficies de extensién
de las extremidades, gliteos, manos y pliegues.
Pueden presentar fendmeno isomérfico de Koe-
bner (aparicién de lesiones propias de una de-
terminada dermatosis en las zonas de presion
o traumatismo) y en ocasiones dolor y prurito
(1,13,14).

La mayoria de los casos inician en la adultez,
generalmente de forma sibita. En los nifios los
Xxantomas son poco comunes y siempre deben
ser investigados (15). Se han reportado pocos
casos de xantomas eruptivos normolipémicos y
los describen como xantomas eruptivos difusos
que tienden a autorresolver, como es el caso
que reportamos (4).

Dentro de los hallazgos clinicos relacionados se
encuentran: lipemia retinalis, hepatoesplenome-
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galia, dolor abdominal (debido a isquemia intes-
tinal por hiperviscosidad sanguinea, distensién
de la capsula del higado o del bazo por depdsito
de lipidos o pancreatitis crénica) (14).

El diagndstico diferencial incluye hipercoles-
terolemia familiar homocigota, sitosterolemia
(acumulacién de esteroles de plantas), xanto-
matosis cerebrotendinosa y sindrome de Ala-
gille (hipoplasia biliar) (13). También se deben
tener en cuenta los histiocitomas eruptivos ge-
neralizados, el granuloma anular generalizado y
los otros tipos de xantomas (ver cuadro 1) (6).

La histopatologia se caracteriza por la presencia
de macrdéfagos tisulares de aspecto espumoso,
cargados de lipidos, con distribucién perivas-
cular; acompafiados de un infiltrado mixto for-
mado por neutrdfilos y linfocitos en la dermis
(11,15). Las células espumosas son pequenas y
aparecen en menor cantidad que en otros tipos
de xantomas. Los lipidos extracelulares apare-
cen en la dermis como artefactos de la prepa-
racién, como un material amorfo de color azul-

gris (1).

La eleccién del tratamiento depende del tipo de
enfermedad subyacente y no de la forma clinica
del xantoma (6). Usualmente al mejorar la disli-
pidemia se consigue resolucién completa de las
lesiones después de seis a ocho semanas. Los
xantomas que se han ido desarrollando lenta-
mente a lo largo de los afios, tardan mas tiem-
po en involucionar, mientras que los xantomas
eruptivos y los tuberosos suelen desaparecer al
poco tiempo de iniciar el tratamiento (1). Cuan-
do las lesiones persisten, requieren tratamiento
quirdrgico.

El paciente que presentamos no tenia ninguna
alteraciéon en el perfil lipidico, por lo cual no se
realiz6 ninguna intervencién farmacoldgica pre-
sentando una mejoria gradual y progresiva de
las lesiones.
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Cuadro 1. Diagnésticos diferenciales de los xantomas eruptivos

Enfermedad

Sintomas

Etiologia

Herencia

Sitosterolemia

Xantomatosis
cerebrotendinosa

Sindrome de Alagille

Histiocitomas eruptivos
generalizados

Granuloma anular
generalizado

Xantomas tendinosos
y xantelasmas

Artritis

Sitosterol aumentado
en sangre

Xantomas tendinosos
Cataratas juveniles
Diarrea crdnica

Trastornos neuroldgicos:

capacidad intelectual
reducido, alteraciones

siquiétricas, enfermedad
de Parkinson y epilepsia.

Colestanol aumentado
en sangre

Ictericia por colestasis
crénica

Xantelasmas
Alteraciones faciales:
hipertelorismo, mentén
puntiagudo, frente
ancha y nariz caida
Alteraciones &seas:
vértebras en forma de
mariposa

Soplo cardiaco
Embriotoxon posterior

Pépulas firmes,
aplanadas, ovaladas a
redondas, color rosado
a rojo, de 3-10mm de
didametro

Maculo-pépulas o
nddulos color piel,
simétricas, en el tronco
y extremidades

Mutaciones en ABCG5
y ABCG8 que codifican
transportadores
transmembrana del
cassete de unién a ATP
(ABC): acumulacién de
esteroles de plantas

Mutacién en el gen
CYP27A1 con déficit de
la enzima 27-hidroxilasa

Mutaciones en el gen
JAG1 o en el gen Notch2

Histiocitosis de células

no Langerhans: reaccién

histiocitica anormal a
diferentes estimulos

Lesién degenerativa
del colageno de causa
desconocida

Autosémica recesiva

Autosémica recesiva

Autosémica dominante

Desconocida

Desconocida
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CONCLUSION

Los xantomas eruptivos son una entidad muy
infrecuente en los nifos y siempre deben ser
investigados para buscar asociaciones con tras-
tornos en el metabolismo de los lipidos o gam-
mapatia monoclonal. Pueden existir casos en
los que el compromiso cutaneo no se relaciona
con ninguna enfermedad sistémica. Usualmente
el manejo del trastorno de base corrige las lesio-
nes clinicas.
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