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RESUMEN

Describimos el caso clinico de un paciente con Pseudoxantoma Elasti-

co (PXE), que presento una isquemia aguda de fa extremidad inferior iz-
quierda por trombosis arterial a nivel ilfaco y fémoro-popliteo, requinendo
tratamiento quirdrgico. La arteriopatia propia del PXE en muy raras ocasio-
nes conduce a la oclusion de las grandes arterias. En Ia literatura médica
consultada no hemos hallado ningun caso descrito en el PXE de isquemia
aguda trombodtica, con indicacion de revasculatizacion arterial directa.

SUMMARY

We report a case of a patient with an Elastic Pseudoxantoma (PXE)
who presented an acule ischaemia at the left lower limb. The cause of
such ischaemia was a thrombosis into the iliac and femoropopliteal arteries.
Patient underwent a surgical procedure. The arteriopathy asociated with
a PXE rarely cause an arterial major occfusion, We did not found a case
of acute arterial thrombolic ischaemia and PXE, treated with direct artenial

revascularization in the reviewed literature.

Introduccién

El Pseudoxantoma Elastico (PXE)
es una enfermedad hereditaria del
tejido conjuntivo que se caracteriza
por una elastorrexis generalizada vy
que afecta fundamentalmente a las
fibras elasticas de la piel, los vasos
sanguineos y la membrana de Bruch
de los ojos (1).

Sus sintomas principales son la
disminucion de la agudeza visual,
con hemorragias retinianas de repe-
ticién y estrias angioides; papulas

amarillentas en «piel de naranja»,
que aparecen, sobre todo, en el cue-
llo, axilas, pliegues de los codos e
ingles, como manifestaciones cuta-
neas, y hemorragias digestivas, car-
diopatia isquémica y claudicacion
intermitente, derivados de la afecta-
cion sistémica de los vasos sangui-
neos (2).

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

mia aguda de las extremidades por
trombosis arterial en el PXE (3).
En este articulo describimos el
caso de un paciente con PXE, que
presenté isquemia aguda de una ex-
tremidad inferior por trombosis arte-
rial y que, por su extrema rareza,
creemos oportuno publicar.

Caso clinico

Varon de 63 anos de edad, con
antecedentes personales de hiper-
tension arterial leve, intolerancia hi-
drocarbonada, fumador de unos 30
cigarrillos/dia, miopfa bilateral desde
los 10 afos de edad, habiendo pre-
sentado diversos episodios de he-
morragias retinianas en ambos 0jos,
asl como desprendimiento de retina
en el 0jo izquierdo, que requirio tra-
tamiento con laser y cirugia, Habia
sido diagnosticado de PXE, aunque
sin confirmacion histologica, en base
a sus tipicas lesiones dermatoldgi-
cas (Fig. 1) y por la clinica oftalmica
y comprobacién de estrias angioides
en el fondo del ojo (Fig. 2). Acudio
al Hospital de forma urgente por pre-
sentar un dolor intenso en el miem-
bro inferior izquierdo, de aparicion
brusca, acompafnado de frialdad,
palidez y discreta impotencia funcio-
nal cuando estaba en la cama. Me-
diante una anamnesis detallada se
pudo saber que ya presentaba clau-
dicacion intermitente previa de va-
rios meses de evolucién, con dolor
localizado en la region glatea y mus-
lo izquierdo y a una distancia de
unos 200 metros.

Mediante Velocimetria Doppler se
diagnosticé una oclusion a nivel ilia-
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Fig. 1 - Lesiones dermatologicas tipicas
del PXE, con aspecto de «piel de naran-
ja= en la axila.

co y fémoro-popliteo del miembro in-
ferior izquierao, con discreta esteno-
sis lliaca en ei lado derecho, datos
que fueron confirmados mediante ar-
teriografia convencional por Seldin-
ger derecho (Fig. 3), caracteristicos
de trombosis artenal. No obstante,
llamaba la atencion la intensa calci-
ficacién arterial existente a nivel de
la aorta infrarrenal, ejes iliacos y ar-
terias femorales superficiales, vistas
por radiografia simple (Fig. 4),
Fue intervenido quirdrgicamente,
con la intencion de realizar un «by-
pass» aono-temoral izquierdo via re-
troperitoneal. No obstante, debido a
la extrema calcificaciéon de la aorta
comprobada intraoperatoriamente,
se optoé por un «by-pass» fémoro-
femoral mas simpatectomia lumbar
izquierda. Durante la intervencion se
intentd dilatar la discreta estenosis
del origen de la illaca primitiva de-
recha con un catéter-balon de dila-
tacion de Gruntzig, pero sin resulta-
dos significativos, también por Ia
gran calcificacion arterial. Durante la
intervencion se tomé una biopsia de
piel en ambas regionaes inguinales

Fig. 2 - Examen de fondo fe ojo: Estrias
angioides, compatibles con el diagnosti-
co de PXE.

y un segmento de arteria femoral su-
perficial izquierda trombosada. La
protesis femoro-femoral se trombo-
sO a los 6 meses, realizandose en-

tonces un «by-pass» axilo-bifemoral
Después de 51 meses, esta prolesis
se encuentra permeable y el pacien-
te con claudicacion no invalidante de
mas de 1 Km

El estudio histologico de las pie-
zas biopsiadas confirmaron la exis-
tencia de un matenal basofilo en for
ma de ovillos en las capas meda
y profunda de la dermis, mediante
el reactivo para fibras elasticas de
Verhoeff-van Gieson, y para el cal-
cio (colorante de Von-Kossa), y que
correspondian a fibras elasticas dis-
puestas en forma de ovillos, perdien-
do su estructura normal y con de-
pésitos de calcio (Fig. 5). La biopsia
arterial mostro un importante engro-
samiento de la intima, con una gran
cantidad de tejido fibroso y calcifi
cacion distrdfica, y un desdoblamien-
to de la capa elastica interna. Asi
pues, el estudio histolégico confirmo
el diagnostico de PXE

Comentarios
El PXE es una rara entidad clini-
ca, estimandose su prevalencia en

Fig. 3 - Arteriogratia del paciente: Arriba:
ateromatosis de la aorta terminal y del
=ostium= de la arteria iliaca primitiva dere-
cha, con oclusion del eje iliaco izquierdo.
Abajo: oclusion fémoro-poplitea izquierda.

Fig. 4 - Radiogratfia simple donde pode-

mos apreciar la calcificacion arterial in-

tensa y uniforme de la aorta y ejes ilia-
cos, en el paciente descrito.
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Fig. 5 - Estudio histologico: lzquierda: tincion de Van Gieson, donde podemos apre-

ciar las fibras elasticas desestructuradas y en forma de ovillos en las capas media

y profunda de la dermis. Derecha: tincion de Von Kossa, observandose las fibras
elasticas en la dermis, con importantes depdsitos de calcio.

1160.000 habitantes, aproximada-
mente (3). El diagnéstico suele ba-
sarse en la semiologia oftalmica y
dermatologica (5), ya que dichas ma-
nifestaciones son las mas habitua-
les y precoces. No obstante, en un
30% de los pacientes aparece una
claudicacién intermitente precoz,
constituyendo el sintoma vascular
mas frecuente de este sindrome (3).
Otros sintomas cardiovasculares
pueden ser: Cardiopatia isquemica,
accidentes cerebro-vasculares, Is-
quemia mesentérica cronica, hiper-
tension arterial, prolapso de la val-
vula mitral y fallo cardiaco congestivo
(6). El diagnéstico de seguridad se
efectia mediante estudio anatomo-
patoldgico, usualmente por biopsia
cutdnea de las zonas afectas, utili-
zando tinciones del calcio (Von Kos-
sa) y de fibras elasticas (Orceina-
Giemsa, Verhoeff-van Gieson).

Si nos centramos en las lesiones
vasculares, éstas suelen manifestar-
se como una claudicacion intermi-
tente gue aparece hacia los 30 anos
de edad. Es muy raro encontrar pa-
cientes de mas de 50 anos, pues

suelen fallecer precozmente debido
a hemorragias cerebrales, hemorra-
gias digestivas o por cardiopatia is-
quémica (1). La lesion arterial con-
siste, en general, en una extrema
calcificacion de su pared, convirtien-
do a la arteria en un verdadero tubo
rigido. Esta calcificacion tiende a ro-
dear de manera uniforme toda la cir-
cunferencia de la arteria, a diferen-
cia de la calcificacion de Ila
arteriosclerosis. Con el tiempo pue-
den anadirse una fibrosis intimal vy
placas de colesterol, semejantes a
las de la ateromatosis. Las arterias
de los miembros superiores, en es-
pecial la radial y cubital, son las mas
frecuentemente afectadas, sin em-
bargo, éstas suelen permanecer
asintomaticas (3). En los miembros
inferiores la calcificacion arterial afec-
ta de preferencia a las arterias fe-
morales superficiales, asentando con
menos frecuencia en la aorta y las
arterias ilfacas (8). Las complicacic-
nes isquémicas severas son excep-
cionales (8). Solo A. E. James (4)
ha descrito un caso de isquemia cro-
nica severa de un brazo, que requi-

ri¢ revascularizacion directa, no ha-
biéndose publicado, al parecer (3),
ningun caso de amputacion extre-
mitaria por trombosis arterial. La ins-
tauracion de una isquemia aguda
del miembro inferior por trombosis
arterial, en el PXE, requiriendo re-
vascularizacion directa, como ocurrid
en el caso que describimos en este
articulo, apenas ha sido reflejado en
la literatura médica hasta la actuali-
dad (3).

No obstante, nos cabe la duda de
la causa exacta que provoco la trom-
bosis arterial aguda: Si fue la calcifi-
cacién arterial extrema, tipica del
PXE, o la ateromatosis sobreanadi-
da, ya que este paciente presentaba
diversos factores de riesgo (fumador,
hipertensién arterial, intolerancia hi-
drocarbonada). Aunque la respues-
ta exacta es practicamente imposi-
ble de dilucidar, creemos que es
I6gico pensar que ambas lesiones
arteriales, calcificacion extrema y ate-
romatosis sobreanadida, han contri-
buido conjuntamente a producir la
trombosis arterial aguda. Hay que
senalar, también, que en el PXE se
han descrito una serie de alteracio-
nes metabdlicas y hemorreologicas
que pueden contribuir, asimismo, a
la produccion de trombosis arterial:
Hiperlipemnias tipo |V, en el 19% de
los pacientes; incremento de los ni-
veles séricos del calcio, fosforo y
magnesio; incremento de glucosa-
minoglicanos; produccion de una
metaloenzima anormal por parte de
los fibroblastos; aumento del tiempo
de supervivencia de las plaguetas,
etc. (3, 9).

Por dltimo, decir que el Angidlo-
go y Cirujano Vascular debe tener
siempre en mente, ante una arterio-
patia de miembros, este tipo de en-
fermedades hereditarias del tejido
conjuntivo, ya que es importante su
diagndstico precoz para poder lle-
var a cabo una serie de medidas
preventivas y, asi, frenar la evolucién
de la enfermedad. En el caso del
PXE (o sindrome de Groénbland-
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Stranberg). enfermedad hereditaria
con gran heterogeneidad genética,
aunque clasicamente se transmite de
forma autosomica recesiva, tendre-
mos que tomar una serie de medi-
das para evitar la progresion de la
enfermedad vascular, como son (10):

* Prohibicion absoluta del tabaco.

s Control periédico de la tension
arterial y de los niveles de lipi-
dos en la sangre

* Evitar los diureticos tiazidicos,
por su conocida tendencia a
producir hipercalcemia.

* Dieta pobre en calcio y fosforo.

e Fjercicios programados para
mejorar la circulacion colateral,

e Evitar medicaciones gastro-
lesivas, como profilaxis de he-
morragias digestivas, muy fre-
cuentes en el PXE.

* En el embarazo, explicar el po-
sible empeoramiento de las le-
siones y la posibilidad de he-
morragias digestivas.

e De gran importancia es el con-
sejo genético y discutir las po-
sibilidades de descendencia.

Con estas medidas, es muy posi-
ble que alarguemos la expectativa
y la calidad de vida de los pacien-
tes y disminuyamos la prevalencia y
morbimortalidad de esta enferme-
dad.
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