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RESUMEN 

Describimos el caso clinrco de  un paaente con Pseudoxantoma Eldstr- 
co (PXE), que precentd una isquem~a aguda de la extremidad ~nfer~or 12- 

quierda por trombosis arleriat a nivel 11;aco y f&moro-popliima reqwrrendo 
tratamiento quirúrgico. ia artertopa tla propia del PXE en muy raras ocasio- 
nes conduce a la oclusidn de las grandes arterias. En la literatura rnedrca 
consultada no hemos hallado n~ngwn caso descrito en el PXE de isquemia 
aguda mbdtrca,  con ind~cac~dn de revasculatizactón arteria1 dtrecta. 

We repori a case of a pafrenf mIh an Elaslrc Pseudoxantoma (PXEJ 
who presented an acute ischaemia af fhe left lower Iirnb. The cause of 
such icchaemta was a thrornboss ~nto the iliac and femoropopliteal arter~es 
Pattenf underwent a surgrcal procedure. The arteriopathy asocrated wifh 

a PXE rarely cause an arlerial rnalor occtus~on. We drd no! tound a case 

of acure arteria1 thrombotrc ~schaemia and PXE, freated with drrect arteria1 
revascularization in the reviewed Irlerature. 

Introducci6n 
'El Pseudoxantorna ElAstico (PXE) 

es una enfermedad hereditaria del 
tejido conjuntiva que se caracteriza 
por una elastorrexis generalizada y 
que afma fundamentalmente a las 
fibras el8sticas de la piel, los wsos 
sanguíneos y la membrana de Bnich 

de los ojos (1). 

Sus síntomas principales son la 
disminución de la agudeza visual, 
con hemorragias retinianas de repe 
ticidn y esirias angioides; pdpulas 

amarillentas en nptel de naranja,), 

que apareoen, sobre todo, en el cue- 
llo. axilas, pliegues de los codos e 

ingles. como manifestaciones cut8- 
mas, y hemorragias digestivas, car- 
diopatía isquemrca y claudicación 
intermitente, derivados de la afecta- 
cidn sistkmica de los v a s  sangui- 
neos (2). 

No obstante, la oclusibn arterial en 
esta entidad se llega a producir en 
muy raros casos (3), no habiéndose 
publicado apenas casos de rsque- 

mia aguda de las extremidades por 
trombosis arteria1 en el PXE (3). 

En este artículo describrmos el 
caso de un paciente con R E ,  que 
present6 isquemia aguda de una ex- 
tremidad inferior por trombosis arte- 
riaf y que, por su extrema rareza, 
creemos oportuno publicar. 

Caso clinico 
Varón de 63 años de edad, con 

antecedentes personales de hiper- 
tensión arterial leve, intolerancia hi- 

drocarbonada, fumador de unos 30 
crgaraillocldia, miopía bilateral desde 
los 10 años de edad, habiendo pre- 
sentado diversos episodios de he- 
morragias retinianas en ambos ojos, 
así como desprendimiento de retina 
en el ojo izquierdo, que requiri6 tra- 

tamiento con laser y cirugfa. Había 
sido diagnosticado de PXE, aunque 
sin confrrmaccdn histoldgica, en base 

a sus tipicas lesiones derrnatológi- 
cas (Fig. 1) y por la clinica oftálmica 
y comprobación de estrias angioides 
en el fondo del ojo (Fig. 2). Acudd 
al Hospilal de forma urgente por pre 
sentar un dolor intenso en el miem- 
bro ~nferior izquierdo. de aparicidn 
brusca, acompañada de frialdad, 
palidez y discreta impotencra funcio- 
nal cuando estaba en la cama. Me- 
diante luna anamnesis detallada se 
pudo saber que ya presentaba clau- 
dicación rntermitente previa de va- 

rios meses de evolucioñi, con dolor 
localizado en la regibn glútea y mus- 
lo izqcirerdo y a una distancia de 

unos 200 metros 
Mediante Velocimetria Doppler se 

diagnosticó una ocluadn a nivel ilía- 
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Fig. 1 - Lesiones derrnalolbgicas típicas 

del PXE, con aspecto de #*piel de naran- 

ja" en la axila. 

m y fémoro-popliteo del miembro in- 
fenor izquierm, con discreta esteno- 
sis iliaca en ei fado derecho, dafos 
que fueron confirmados mediante ar- 
terlografía convencional par Seidtn- 

ger derecho (Fig. 31, característicos 
de trombosis arterial. No obstante, 
llamaba la atencibn la intensa calci- 
licac~ón arterial existente a nivel de 

la aorta infrarrenal, ejes ilíacos y ar- 
terras femorales superlrciales. vistas 
por radiografba simple (Fig. 4). 

Fue intervenido quiri;irgicarnente, 
can la intencion de realizar un .by- 
p a w  aorto-femoral izquierdo vía re- 
rroperitoneal, No obstante. debido a 

la extrema calcificaci6n de la aorta 
comprobada intraoperatoriamente, 
se op26 por un .by-pass, femore 
fernoral m8s sinpatectoml'a lumbar 
izquierda. Durante la intewncidn se 
intentb dilatar la discreta estenosis 
del origen de la iliaca primitiva de- 

recha con un catkter-bal6n de dtla- 
'taadn de Gruntzia, oero sin resulta- 

Fig. 2 - Examen de fondo fe ojo: Estrias 

angioldes, compatibles con el diagnbstr- 
co de PXE. 

y un segmento de arteria fernoral su- 
perficial izquierda trombosada. La 
prótesis femoro-femoral se trornbo- 
só a los 6 meses, realrzándose en- 

tonces un <*by-paw axilo-bifemoral. 
Después de 51 meses, esta prdtesrs 
se encuentra permeable y el pacren- 

te con claudicacidn no invalidante de 
mas de 1 Km. 

El estudio hisiol6gico de las pie- 
zas biopsradas confirmaron la exrs- 
tencia de un material basófila en for- 
ma de ovillos en las capas media 
y profunda de la dermis, medlante 
el reactivo para fibras el~sticas de 
Verhod-mn Gieson, y para el cal- 
cio {colorante de Von-Kossa), y que 
correspondian a fibras elásticas dis- 
puestas en forma de ovillos, perdien- 
do su estruclura normal y con de- 
pósitos de calcio (Fig. 5). La biopsia 
arterial rnostrd un importante engro- 
samiento de la intima, con una gran 
cantidad de tejido fibroso y calcifi- 
cación distrdfica y un desdoblmien- 
to de la capa elastica interna. Así 
pues, el estudio histoldgica confirrnb 
el diagnbstico de PXE 

Comentarios 
El PXE es una rara entidad clhi- 

ca, estimandose su prevalencia en 

L, m 

dos por la Fig. 3 - Arteririgrafia del paciente: Arriba: Fig. 4 - Radiografía slmple donde pode- 

aterornatosis de la aorta terminal y del mos apreciar la calciflcaclbn rirterlal in- 
gran Durante la -ostium- de 1, a,,,, iliaca prirnllim dere- tensa y uniforme de la aorta y ejes Hia- 
intervención tom6 una blopsia de cha, can 0 ~ 1 ~ ~ r h n  del eje lliaco izquierdo. cos, en el paciente descrito. 

piel en ambas regionaes inguinales Abajo: oclusibn fbmoro-poplitea izquierda. 
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Fig. 5 - Estudie histologico: Izquierda: tinclbn de Van Gieson, dende podemos apre- 
ciar las Ilbras elhsticas desestructuradas y en forma de ovillos en las capas media 

y profunda de la dermis. Derecha: tincidn de Von Kossa, observdndose las fibras 
elasticas en la dermis, con importantes depositos de calcio. 

11160.000 habitantes. aproximada- 
mente (3) El dragnóstrco suele ba- 
carse en la semiologia oftálmica y 
dematol6gica (S) ,  ya que dichas ma- 
nifestaciones son las m As habitua- 
les y precoces. No obstante, en un 
30% de los pactentes aparece una 
claudicación intermitente precoz. 

constituyendo el sintoma mscular 
rnAs !recuente de este síndrome (3) 
Otros síntomas cardiovasculares 
pueden ser. Cardiopatía isquémica, 
accidenzes cerebr~vasculares, rs- 
quernia mesenterica crónica, hiper- 
tensión arterial, prolapso de la vAl- 

vula mitra1 y fallo cardíaco congectivo 
(6). El diagndstico de seguridad se 

efectúa mediante estudio anatomo- 
patológico, usualmente por biopsia 
cutánea de las zonas afectas, utlli- 
zando tincrones del calcio (Von Kos- 

sa) y de fibras elasticas (Orceína- 
Giemsa, Verhoeff-van Gieson). 

Si nos centramos en las lesiones 
vasculares, &stas suelen manifestar- 
se como una claudicaci6n intermi- 
tente que aparece hacia los 30 afios 
de edad. Es muy raro encontrar pa- 
cientes de m& de 50 anos, pues 

suelen fallecer precozmente debido 
a hemorragias cerebrales. hemorra- 
gias digestivas o por cardiopatía is- 
quemica (1). La lesión arterial con- 
slste. en general, en una extrema 
calcificacdn de su pared, convirtren- 
do a la arteria en un verdadero tubo 
rigtdo. Esta calcificaci6n tiende a 10- 

dear de manera uniforme toda la cir- 
cunferencia de Ea arteria, a diferen- 
cia de la calcificac~on de la 
arteriosclerosis Con el tiempo pue- 
den anadirse una fibrosis intima1 y 

placas de colesterol. semejantes a 
las de la ateromatosis. Las arterias 
de los miembros superiores, en es- 
pecial la radial y cubital, son las m& 
frecuentemente afectadas: sin em- 
bargo. Bstas suelen permanecer 
asintomdticas (3). En los miembros 
inferiores la calcificación arteria[ afec- 

ta de preferencia a las arterias te- 
morales superficiales, asentando con 
menos frecuenc~a en la aorta y las 
arterias ilíacas (8) Las complicacio- 
nes isquérnicas severas son excep- 
cionales (8). Solo A. E. James (4) 

ha descnto un caso de isquemia cr6- 
nica severa de un brazo, que reqcrt- 

116 revascularización directa, no ha- 

biéndose publicado, al parecer (31, 
ningún caso de amputación extre 
rnitaria por trombosis arterial. La ins- 
tauración de una isquemra aguda 
del miembro inferior por trombosis 
arterial, en el BXE, requiriendo re- 
vasculanzacidn directa, como ocurrid 
en el caso que describimos en este 

articulo. apenas ha sido reflejado en 
la lrteratura médica hasta la actuali- 
dad (3). 

No obstante, nos cabe la duda de 
Ea causa exacta que provocó la trom- 
bosis arteria1 aguda: Si fue la calcrfi- 
cacion arterial extrema. típrca del 
PXE, o la ateromatosis sobreafiadi- 
da, ya que este pacrente presentaba 
diversos factores de rresgo (fumador; 
hipertensi~n arterial, intolerancia hi- 
drocarbonada). Aunque la respues- 
ta exacta es prgcticamente irnposi- 
ble de dilucidar; creemos que es 

lógico pensar que ambas lesiones 
artereales, calcificación extrema y ate 

rornatosis sobreañadida, han contri- 
buido conjuntamente a producir la 
trombosrs arteria1 aguda. Hay que 
señalar, también, que en el PXE se 
han descrito una serie de alteracio- 
nes metabólrcas y hemorreolog~cas 
que pueden contribuir, asimismo, a 
la produccion de trombosis arterial: 
Hiperlipemias tipo IV, en el 19% de 
tos pacientes; incremento de los ni- 
veles s8ricos del calcio, fosforo y 
magnesia: incremento de glucosa- 
rn!noglicanos; produccidn de una 
metaloenzima anormal por parte de 
los fibroblastos, aumento del tiempo 
de supervivencia de las plaquetas, 
ezc. (3, 9). 

Por último, decir que el Angi6Eo- 
go y Cirujano Vascular debe tener 
siempre en mente, ante una arterio- 
patía de miembros, este tipo de en- 
fermedades hereditarias del tejido 
conjuntiva, ya que es importante su 
diagndstico precoz para poder Ile- 
var a cabo una serie de medidas 
preventivas y. así, frenar la evolución 
de la enfermedad. En el caso del 
PXE (o sindrome de Gr~nbland- 
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Stranberg), enfermedad hereditaria 
con gran heterogeneidad genBtica, 
aunque cl~sicamente se transmrte de 
forma autosórnica recesiva, tendre- 
mos que tomar una serie de rnedi- 
das para evitar la progresión de la 
enfermedad vascular; como son (10): 

Prohibictdn absoluta del tabaco. 
Control periódico de la tensi0n 

arteria1 y de los niveles de lipi- 
dos en la sangre. 

* Evitar los diureticos tiazídicos, 
por su conocrda tendencia a 
producir hipercalcemia. 
Dieta pobre en calcio y fbsforo. 
Ejercicios programados para 
mejorar la circuEación colateral. 
Evitar medicacrones gastro- 
lesivas, como profilaxis de he- 
morragias digestivas, muy fre- 
cuentes en el PXE. 
En el em bañazo3 explicar el po- 
sible empeoramiento de las le- 

sones y la posibilidad de he  

morragias digest~vas. 
De gran importancia es el con- 
sejo genetico y discutir las po- 

Con estas medidas, es muy pasi- 
ble que alarguemos la expectativa 
y la calidad de v~da de los pacien- 

6 

tes y disminuyamos la prevalencia y 

morbirnortalidad de esta enferme- 
dad. 
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