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Isquemia coronaria producida por seudoxantoma elastico
y revascularizacion miocardica con doble injerto arterial
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Presentamos el caso de una mujer de 18 afos que,
tras la biopsia de una lesién cutanea, fue diagnosticada
de seudoxantoma elastico. A pesar de estar asintomatica
se realizaron una serie de estudios para descartar la po-
sible existencia de enfermedad coronaria. La ergometria
y los estudios isotopicos demostraron isquemia miocardi-
ca. En la coronariografia se observaron lesiones obstruc-
tivas severas en los tres territorios. Después de una arte-
riografia de ambas mamarias, troncos supraadrticos y
arterias mesentéricas que no demostro lesiones, fue re-
vascularizada quirdrgicamente con un resultado satisfac-
torio.
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Coronary Heart Disease Produced by
Pseudoxanthoma Elasticum and Coronary Artery
Bypass with Double Internal Mammary Artery

We present a case of an 18 year-old woman with pseu-
doxanthoma elasticum, who had a biopsy taken from a le-
sion. Although she was asymptomatic, we tried to rule out
myocardial ischemia with a treadmill and cardiac gamma-
graphy with Talio. The isotopic studies and the ergometry
were positive and the patient underwent coronariography.
This study showed a severe triple-vessel disease. We did
an angiography of the supraaortic arteries, mamarian ar-
tery, and mesenteric artery. These studies showed no
obstructive lesions. The treatment of patient was a double
by-pass with internal mammary artery and one by-pass
with safena vein grafts with satisfactory results.
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INTRODUCCION

El seudoxantoma eléstico es una enfermedad heredi-
taria del tejido conectivo que consiste en una degene-
racién del metabolismo de las fibras eldsticas. Aunque
la manifestacion cutdnea es la mds tipica, es por defi-
nicién una enfermedad sistémica'.

El seudoxantoma eldstico es una genodermatosis
cuya prevalencia se estima en 1:100.000 personas; sin
embargo, la verdadera incidencia se desconoce, tanto
por la existencia de pacientes asintomaticos como por
la presencia de manifestaciones atipicas que no llevan
al diagnéstico.
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La mayor parte de los casos se presentan de forma
autosdmica recesiva, con una proporciéon de 2:1 a fa-
vor de las mujeres. Se han descrito dos formas domi-
nantes y dos recesivas. La forma dominante tipo II es
la que se caracteriza por la afectacién sistémica mds
severa, con enfermedad coronaria y ocular en edades
muy tempranas de la vida.

En la actualidad todavia no se conoce con exactitud
la localizacién del gen o genes responsables de la en-
fermedad. Struk et al*> han descubierto alteraciones lo-
calizadas en el locus 16p131 en una serie de pacientes
afectados por seudoxantoma eldstico.

Presentamos el caso de una mujer de 18 afios quien,
después de biopsiar una lesién cutdnea, fue diagnos-
ticada de seudoxantoma eldstico. Fue remitida a nues-
tro centro para estudio de afectacién cardiovascular.
Aunque estaba asintomdtica, se demostrd isquemia
miocdrdica inducida con el esfuerzo producida por le-
siones coronarias que requirieron revascularizacion
quirdrgica.
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CASO CLiNICO

Se trata de una mujer de 18 afios que acudié a un
dermatdlogo por presentar desde hacia afos unas le-
siones amarillentas, localizadas en la cara posterior y
lateral del cuello, asintomadticas y refractarias a diver-
sos tratamientos. En la exploracién destacaban 2 pla-
cas en la region posterior del cuello formadas por
pépulas de 1 mm, no infiltrativas, de coloracién amari-
llenta. Los hallazgos histopatoldgicos confirmaron la
sospecha de seudoxantoma elastico.

Los estudios analiticos, que incluyeron hemograma,
bioquimica, coagulacién, orina y hormonas tiroideas,
no presentaron anomalias significativas.

Se realiz6 una resonancia magnética nuclear, donde
no se apreciaron imigenes sugestivas de afectacion ce-
rebrovascular.

En el fondo de ojo se pudieron observar estrias an-
giodes bilaterales, con el resto del parénquima retinia-
no normal.

A pesar de encontrarse asintomdtica desde el punto
de vista cardiovascular, se realiz6 una bisqueda de da-
tos de isquemia miocardica.

En el ECG se apreciaba un ritmo sinusal, eje a 45° y
un segmento ST rectificado en cara lateral. En el eco-
cardiograma se observaba un minimo abombamiento
de la valvula mitral, sin criterios de prolapso.

Se llevé a cabo una ergometria que fue de clinica
negativa y eléctricamente positiva para isquemia, con
depresion del segmento ST en la cara inferior y antero-
lateral. Para descartar un falso positivo se realiz6 una
gammagrafia de perfusioén con talio-201, donde se ob-
servé un defecto reversible en el segmento anterior y
redistribucion paraddjica en el dpex.

Ante los hallazgos compatibles con isquemia se rea-
liz6 una coronariogafia durante su ingreso (mayo de
1998), en la que se demostré la existencia de una afec-
tacion obstructiva de las arterias coronarias epicéardicas
que consistia en estenosis del 90% del segmento pro-
ximal de la arteria descendente anterior, estenosis lar-
ga del 90% en la circunfleja y una lesién en la corona-
ria derecha que producia una obstruccién del 90%
(figs. 1y 2).

Pocos dias después se realizd una arteriografia de
troncos supraadrticos, de mesentéricas superior e infe-
rior, troncos celiacos y de ambas arterias mamarias,
con la finalidad de descartar una posible afectacion de
estos vasos, sin que se hallaran lesiones obstructivas.

A pesar de que la paciente se encontraba clinica-
mente asintomatica, dado los datos tan evidentes de is-
quemia miocardica se decidié llevar a cabo una revas-
cularizacién quirtdrgica un mes después de realizar
todos los estudios angiogrificos (junio de 1998). Se
implantaron dos puentes de arteria mamaria a la des-
cendente anterior y coronaria derecha y un injerto de
vena safena a la obtusa marginal. La evolucién poste-
rior de la paciente tanto en el postoperatorio inmediato
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Fig. 1. Coronariografia izquierda con una proyeccion oblicua anterior
izquierda donde se pueden visualizar lesiones estenéticas en la arteria
descendente anterior y circunfleja.

como en el seguimiento ambulatorio fue satisfactoria,
sin observarse 2 afios después de la intervencion datos
de isquemia miocdardica.

DISCUSION

Las manifestaciones clinicas que caracterizan al seu-
doxantoma eldstico son producidas por una degenera-
cion de las fibras eldsticas (rotura y posterior calcifica-
cién) de diferentes tejidos (membrana de Brunch en el
0jo, dermis en la piel y capa media de las arterias®).

La afectacién cutdnea es la forma mds frecuente de
presentacion de la enfermedad. La lesion se caracteri-
za por la aparicién de pédpulas de coloraciéon amarillo-
anaranjado que se localizan preferentemente en el cue-
llo y en zonas de flexuras, constituyendo la base del
diagnostico. Puede acompafarse de afectacion de la
mucosa, preferentemente localizada en la cara interna
del labio inferior.

En el ambito ocular, la lesién mas caracteristica es
la estria angioide, provocada por la rotura de las fibras
elasticas que componen la membrana de Brunch. Pue-
de acompanarse de la formacion de neovasos con el
consiguiente riesgo de rotura y hemorragia retiniana.
En el caso que presentamos, las lesiones cutdneas fue-
ron las que permitieron el diagndstico: la afectacién
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Fig. 2. Arteria coronaria derecha con lesiones en su segmento medio
y distal.

retiniana también estaba presente junto con la afecta-
cidén coronaria; ambas se buscaron intencionadamente
una vez conocidos los resultados de la biopsia cutdnea.

En cuanto al sistema vascular, las arterias mas fre-
cuentemente afectadas son las de mediano y pequefio
calibre. En la angiografia se observan calcificaciones
en las arterias junto con multiples estenosis y oclusio-
nes, con un sistema de circulacién colateral muy desa-
rrollado. La afectacién del sistema vascular periférico
produce claudicacién intermitente en los miembros in-
feriores, la presencia de lesiones en las arterias mesen-
téricas es responsable de hemorragias digestivas re-
currentes y la extension del proceso hacia arterias
cerebrales conlleva accidentes cerebrovasculares, tanto
de etiologia trombdtica como hemorrédgica. La calcifi-
cacion y estenosis de las arterias renales contribuyen
al desarrollo de hipertension arterial sistémica. Nues-
tra paciente Unicamente presentaba afectacion de las
arterias coronarias epicdrdicas, mientras que los res-
tantes territorios arteriales estaban exentos de la enfer-
medad, hecho que qued6 demostrado en las diversas
angiografias realizadas.

En el corazén, lo que se ha observado con mayor
frecuencia es la afectacién coronaria, ya sea asinto-
madtica, como en nuestro caso, o responsable de sin-
dromes isquémicos agudos en pacientes jovenes sin
otros factores de riesgo (angina, infarto o muerte stbi-
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ta). También se ha descrito afectaciéon endocardica,
sobre todo en ambas auriculas y en las vdlvulas auri-
culoventriculares. Asi mismo, se ha descrito el desa-
rrollo de miocardiopatia restrictiva y afectacion del
sistema de conduccién (crisis de Stoke-Adams y dife-
rentes tipos de arritmias*®). Numerosos autores®’ con-
sideran que deben realizarse estudios no invasivos
para detectar isquemia miocardica, y si éstos fueran
positivos estaria indicada la realizacién de una coro-
nariografia y posterior revascularizacion si fuera posi-
ble. Los resultados de la angioplastia en este grupo de
enfermos son inciertos debido al escaso nimero de
pacientes; ademads, la mayoria de los casos publicados
fueron revascularizados quirdrgicamente. No obstan-
te, no existen datos de seguimiento a largo plazo para
poder definir el prondstico después de la revasculari-
zacién quirdrgica.

El empleo de la arteria mamaria interna en la revas-
cularizacién coronaria obliga previamente a descartar
lesiones en este vaso mediante una arteriografia®’. En
el presente caso se realizé una arteriografia de ambas
mamarias internas, que descartd la existencia de lesio-
nes obstructivas. A pesar de todo, estos vasos pueden
verse dafiados en la evolucién a largo plazo, ya que la
enfermedad sigue presente en los pacientes.

Aunque el seudoxantoma eldstico es una enferme-
dad de escasa prevalencia, algunos autores justifican
su cribado en pacientes jovenes con enfermedad car-
diovascular sin otros factores de riesgo conocidos. En
primer lugar sugieren realizar un fondo de ojo (por ser
incruento y econdémico), que en el caso de mostrar las
lesiones tipicas seria seguido de una biopsia cutdnea
de pliegue axilar a ciegas®.

Desde el punto de vista de la prevencion secundaria
no existen medidas que eviten la progresion del seudo-
xantoma eldstico. Otro problema relacionado con este
tema es el empleo crénico de antiagregantes plaqueta-
rios, porque la hemorragia gastrointestinal puede ser el
sintoma de presentacién del seudoxantoma eldstico y
guarda relacion con la fragilidad de las arterias de la
submucosa o degeneracién de las arterias viscerales.
Debido a la predisposicién al sangrado digestivo va-
rios autores recomienda no emplearlos, basandose so-
bre todo en que no se trata de una enfermedad ateros-
clerdtica.

El control estricto de los factores de riesgo cardio-
vascular conocidos (tabaco, perfil lipidico, diabetes
mellitus, etc.) constituye la Unica estrategia disponible
para mejorar el prondstico®.
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