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XANTHOMA DISSEMINATUM

CASO N° 17

Historia clinica (historia de Sala n° 2921)
L.G.V. var6n de 73 afios. (Agosto 1973)

Antecedentes familiares. Sin interés
Antecedentes personales. Sin interés.

Enfermedad actual. Hace tres meses aparecen en el
dorso de la mano izquierda lesiones escamosas, rojizas, de
unos 2-3 cms. de difmetro, que persisten durante unos dfas Yy
m&s tarde se extienden al antebrazo. Transcurridas unas sema-
nas brotan lesiones semejantes en nfimero cada vez mayor, sobre-
todo en tronco donde se hacen confluentes dando lugar a un en-
rojecimiento difuso. Casi al mismo tiempo observa eritema Yy

descamacibn facial.

A los cuatro meses de iniéiado este proceso el enfer-
mo nota fotofobia, enrojecimiento conjuntival, lagrimeo y dolor
intenso en el ojo izquierdo, siendo diagnosticado de filcera cor-

neal.

Ultimamente el enrojecimiento difuso de la piel de 1la
cara y del tronco ha ido desapareciendo y en muchos puntos del
mismo se ha visto sustituido por unas manchas de color marrén

Yy por descamaci6én furfurdcea.

ggp;oraéidn cutdnea. Eritema difuso de la piel del
abdomen, parte inferior del pecho, brazos, antebrazos y muslos.
Sobre esta plel eritematosa se aprecian abundantfsimas lesio-
nes papulosas, redondeadas u ovaladas, de unos 3-5 mm. de di&-
metro, de superficie ligeramente sobreelevada, aplanada y bri-
llante de color amarronado-pajizo, dispuestas en perdigonada o
en reticulo siguiendo los pliegues de la piel. Son mucho mé&s
abundantes en el abdomen que en la espalda, donde se aprecian
m&s aplanadas y con limites m&s difuminados. Las lesiones tie-
nen una cierta tendencia a distribuirse y a confluir en las re-
giones centrales del tronco donde adoptan un aspecto francamen-
te eritrodérmico, siendo menos afectadas las caras laterales
del mismo y las axilas. En los brazos y antebrazos las lesio-
nes predominan en las zonas de flexibén. En los muslos y pier-
nas la distribucibn es m&s o menos uniforme, faltando el eri-
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tema de fondo y siendo la tonalidad de las lesiones mis oscu-
ra, con mayor predominio del componente escamoso.

No se observaron lesiones de mucosas.

Exploraciones sistémicas. El paciente presentaba en

regiones supraclaviculares y laterocervicales poliadenopatias
miltiples del tamafio de un guisante a un garbanzo.

E.C.G.: bloqueo de rama derecha con hipertrofia auri-
cular de tipo escleroso.

E.E.G.: discreta actividad irritativa cortical.

Radiologfa: no se observaron lesiones osteolfticas
ni geodas, pero sf intensas alteraciones artr8sicas en las ar-
ticulaciones de la mano y coxofemoral.

Examen endocrinolégico y otorrinolaringolégico, nor-

males.

Examen oftalmolégico. En p&rpados, ectropion bilate-
ral. En conjuntivas, hiperemia bilateral, y en ojo derecho n&-
dulo amarillento de unos 3 mm. en la regibn temporal cercana
al limbo. En cérnea del ojo izquierdo ulceraciones marginales
del limbo esclero-corneal, profundas, semejantes a las que apa-
recen en las colagenosis, probablemente uUlcus rodens (Glcera
de Mooren). Iritis de ojo izquierdo con sinequias posteriores,
en ojo derecho iridodocresis por subluxacibn de catarata anti-
gua. En cristalino del ojo derecho catarata antigua traumdtica
luxada, en ojo izquierdo esclerosis senil.

Evoluciéh. En medio ano aproximadamente, todas las
lesiones regresaron espontaneamente por completo. Las finicas
consecuencias graves de este hecho fueron que la rggresién de
las lesiones oculares llevaron al paciente a la ceguera.

Al cabo de tres afios el enfermo fallecid de un acci-
dente vascular cerebral agudo, meses antes present6 melenas

de causa no hallada.
Las lesiones cut&neas nunca recidivaron.

Histologfa. (n® 13.632 y 13.737 del I al VI)

Se biopsié una m&cula rosada del brazo y una pépula
infiltrada de la axila derecha.

Con las tinciones habituales obtenemos en la primera

pieza una epidermis plana y atr6fica en algunos puntos, y en
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la parte central de la dermis superior un infiltrado difuso de

aspecto folicular en sus extremos y constituido por linfocitos,
polinucléares, histiocitos de citoplasma abundante y eosinéfi-
lo, células espumosas y cé&lulas gigantes. El Sud&n III mostrd
la presencia de grasa intracitoplasmitica. La coloracibn para

las fibras el&sticas las refiere conservadas, pero rechazadas
del infiltrado.

Fig. a Fig. b.
Fig. 29 Caso n° 17. Xanthoma disseminatum. MGltiples xanto-
mas papulosos rojo parduzcos diseminados por todo

el cuerpo,de aspecto francamente eritrodérmico.

La segunda pieza presenta caracterfsticas histolbgi-
cas semejantes a la primera. El infiltrado es de aspecto mas
granulomatoso y en algunos puntos existian imdgenes de necro-
sis del tejido conjuntivo con hialinizacién. En la dermis pro-

funda, una intensa fibrosis del tejido graso.
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A los seis meses se biopsia una p&pula eritematosa
del tdrax, hallando bajo una epidermis normal algo aplanada,
un infiltrado en la dermis superficial dispuesto en acfimulos
bien limitados y compuesto por células linfocitarias, elemen-
tos histiocitarios y células gigantes de citoplasma eosinbfi-
lo y nficleos dispuestos en herradura o circulo completo. Exis-
te edema mi&s o menos circunscrito del cuerpo papilar, y en al-
gunas &reas hay tejido conectivo desintegrado con espacios la-
cunares vacios. El PAS muestra granulaciones'PAS-positivas in=

tracelulares.

El nédulo conjuntival mostraba un epitelio normal al-
go adelgazado con vasos superficiales dilatados, debajo de los
cuales aparece un infiltrado difuso y profuso formado por his-
tiocitos, linfocitos, plasmocitos y células gigantes con edema

del tejido conjuntivo.

En todas las piezas las tinciones para el hierro fue-

ron negativas.

Fig. 30 Xanthoma disseminatum (caso n° 17). N6dulo conjuntival,
Infiltrado polimorfo constituido por linfocitos, poli-
nucleares y células histiocitarias de citoplasma den-

so y acidéfilo, multinucleadas. (Hematoxilina-eritro-

sina-azafrén x 614).
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Fig. 31 Zona de hialinizacidn del tejido conjuntivo. (Hemato-

xilina-eritrosina-azafrin x 480).
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Cromatografia de lipidos.

Caso_n2 17 (Ex L 5°1 % del tejido seco)
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PRUEBAS DE INMUNIDAD RETARDADA:

tradermo~
acciones.

carifj-
——————

ciones.
S tt——

Intradermoreacciones y escarificaciones con una ba-
teria de antigenos.

- Test de transformacién linfobldstica (TTL).

- = Test de inhibicién de la migracibén de los macréfa-

gos (MIF).
- Determinacién de linfocitos T y B en sangre circu-
lante.
Caso n° 15 Caso n° 16 Caso n° 17
24 h. 48 h. 24 h. 48 h. 24 h. 48 h.
Candidina - - + + - -
Varidasa +=- + + ++ + -
PPD + ++ + + + +
BCG + ++ + + + +
Vacuna anti—‘
bacteriana + + + + + +
Control + + + + - -
DNCB ++ (1) ++(1) +++ +++ +++ (1) +++ (1)
BCG - - . + + ++
Candidina 2% 3% 8%
PHA 53% 31% 57%
Control 2% 2% 5%
Candidina 62% 64% 28%
Microsporina 84% 85% 46%

(i = respuesta irritativa, PHA = Fitohemaglutinina).
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XANTOGRANULOMA JUVENIL

CASO N° 18

Historia clfinica (historia de Sala n° 2736)
. J.B.V. varén de 3 afios de edad. (Septiembre 1972).

Antecedentes familiares. Sin interé&s.No existen ca-
sos de neurofibromatosis de Recklinghausen en la familia.

Antecedentes personales. Sin interés.

Enfermedad actual. Desde el nacimiento presenta pla-
ca parduzca en hipogastrio. A los 8 6 9 meses de edad aparecen
lesiones papulosas en cara, de diversos tamanos, algunas de

las cuales desaparecieron espontaneamente sin dejar senal.

Exploracién cutfnea. Encontramos tres tipos de lesio-

nes diferentes:

-En hipogastrio, placa elipsoidal de unos 15 cm. de
eje longitudinal, de color pardo y bordes netos, la piel que
la recubre tiene aspecto de papel de fumar y al tacto es de-

presible.

Distribuidas por el tronco se observan, en nGmero su-
perior a veinte, manchas café con leche de tamanos que varfan

entre 1 y 6 cm.

El tercer tipo de lesidn corresponde a elementos péa-
pulo-nodulillares, amarillentos, firmes al tacto, de 2 a 5 mm.
de di&metro y diseminados por todo el cuerpo, siendo mis nume-
rosos en regidn escapular, antebrazos, cara y cuello. En algu-
nos puntos encontramos méculas pigmentarias consecutivas a la
involucibn de alguno de estos elementos.

No se encontraron lesiones en mucosas.

'Exploracién sistémica. Sin anomalfas de interés, es-
pecialmente al examen oftalmol8gico, radioldgico y electroen-

cefalogréifico.

Evolucién. Al cabo de 1 afno habian desaparecido la ma-
yor parte de las lesiones papulosas, ofreciendo la piel que las

recubrfa un aspecto anetodermiforme.

{



Fig. a Fig. b

Fig. 32 Caso n°18. Xantogranuloma juvenil. Xantomas tuberosos.
En la figura b se observa una placa neurofibromatosa y

varias manchas café con leche.

Histologfa (n°13.631 y 13.726)

Se biopsid una lesibén papulosa del tronco y la placa
atr6fica de la regibn hipogéstrica.

En la priméra pieza se observa un infiltrado que ocupa
la totalidad del dermis, bien limitado y dispuesto en abanico, y
constituido por numerosas células de aspecto histiocitario, abun-
dantes c&lulas espumosas, c&lulas gigantes multinucleadas tipo Tou
ton y linfocitos. La coloracifn con azul de toluidina nos permite
apreciar la existencia de escasos mastocitos aislados.

En la biopsia de la placa atrbfica observamos que el te-
jido conectivo del corion se halla reemplazado por un tejido de
aspecto homogéneo que se colorea de rosa-azulado con la hematoxi
lina-eosina y sobre el cual aparecen numerosas células de nficleos
alargados y escaso citoplasma, y otras de nficleos redondeados.
Junto a estas células aparecen fibrillas onduladas y dispuestas
en sentido paralelo a la epidermis. La tincidén para fibras elés-

ticas muestra ausencia de las mismas en todo el corion. Conclu-

sién : Neurofibroma.
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Fig. a

Fig. b

Fig. 33 Xantogranuloma juvenil. (caso n° 18).
a) Infiltrado granulomatoso de toda la dermis.
b) Detalle de la anterior, células espumosas y célu-
las redonda.
(Hematoxilina-eritrosina-azafrén x 200 y1.200).
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