PRESENTACION DE CASOS

Infarto del miocardio y tendinitis
aquiliana como manifestaciones de
hipercolesterolemia familiar
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La hipercolesterolemia famillar (HF) es un tras-
torno genético caracterizado por disminucién
de los receptores para LDL colesterol, que se
manifiesta por aumento de los niveles plasmati-
cos de LDL, enfermedad coronaria (EC)
prematura y manifestaciones osteoarticulares
como xantomas tendinosos y artritis. Se infor-
ma el caso de un hombre de 30 afios, sin
antecedentes reumatolodgicos ni cardiovascula-
res, quien concomitantemente presenté Infarto
agudo del miocardio (IM) y tendinitis aguda del
Aquiles. Las caracteristicas clinicas y el patrén
lipidico fueron compatibles con HF (hiperlipo-
proteinemia lla).

Se discuten las carateristicas clinicas del pa-
ciente y las manifestaciones reumatologicas de
las hiperlipoproteinemias.

INTRODUCCION

a hipercolesterolemia familiar (HF) es un tras-
torno autosdmico dominante relativamente fre-
cuente, 1 de cada 500 en la poblacién general.
Se caracteriza por disminucién parcial (hetero-
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zigéticos) o completa (homozigéticos) de los recep-
tores para LDL (1) y se manifiesta por elevacién se-
lectiva de los niveles de LDL (patrén lla) e
infiltracién de colesterol en tendones, arterias y teji-
dos blandos lo que da origen a las manifestaciones
clinicas, xantomas tendinosos, enfermedad corona-
ria (EC) prematura, arco corneal y xantelasmas
(1,2). A veces tamblén se presentan sintomas reu-
matolégicos bien definidos como tendinitis y episo-
dios de mono, oligo o poliartritis asimétricas
migratorias que no dejan secuelas (3, 4, 5).

Presentamos el caso de un hombre de 30 afios
sin antecedentes reumatolégicos ni cardiovascula-
res, quien concomitantemente presenté infarto agu-
do del miocardio y tendinitis aguda del Aquiles, cuyas
manifestaciones clinicas y patrén lipidico fueron
compatibles con HF.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo masculino, 30 afios, fumador de
20 cigarrillos diarios por 12 afios, sin otros antece-
dentes de importancia, quien presenté cuadro subi-
to de coxalgia izquierda intensa, incapacitante, sin
compromiso sistémico, para la cual recibi6 analgési-
cos parenterales con desaparicion completa de la
sintomatologia en 3 dias. Pocos dias después pre-
sentd dolor anginoso tipico asociado con nauseas,
diaforesis y sincope; el E.K.G. mostré IM anterosep-
tal en evolucién (Figura 1) y la CPK fué 661 Ul. Con
base en lo anterior se hizo diagndstico de IM Killip |
y se inici6 manejo médico. Siete dias mas tarde pre-
senté dolor e impotencia funcional del tendén de
Aquiles izquierdo con claros signos inflamatorios. Al
examen fisico se encontré un paciente hemodinami-
cante estable, con arco corneal bilateral e intensa in-
flamacién del tendén de Aquiles izquierdo y
engrosamiento del derecho (Figura 2). El resto del
examen fue normal. Los principales datos de labora-
torio fueron: VSG 55 mm/hora (Westergreen), anti-
cuerpos antinucleares negativos, factor reumatoideo
(latex) negativo, &cido urico 4.2 mgs/dl., colesterol
368 mgs/dl., triglicéridos 79 mg/dl., HDL 44 mg/dl.,
LDL 308 mg/dl. y VLDL 16 mg/di.

Si bien el episodio de tendinitis aguda cedié es-
pontaneamente en 3 dias, el tendén continué engro-
sado. El paciente evoluciond satisfactoriamente de
su IM y fué dado de alta con dieta y bezafibrato.

DISCUSION

Las manifestaciones primordiales de la HF que
nos permiten hacer el diagnéstico son: elevacion se-
lectiva de LDL (patrén lipldico lla); xantomas tendi-
nosos especialmente en el Aquiles y EC prematura
{1, 2). Nuestro paciente presentaba las 3 manifesta-
ciones anteriores y también tenfa arco corneal, sig-
no que aunque se manifiesta con frecuencla, no es
patognoménico ni exclusivo de la entidad. Su enfer-
medad se inicié con compromiso monoarticular de
cadera izquierda, rapidamente autolimitado; esto ha
sido descrito en HF (3, 5, 6).

El diagnéstico diferencial de esta entidad debe ha-
cerse con otras causas de patrén lipidico Ila como hi-
percolesterolemia poligénica, hiperlipidemia de
multiples tipos de lipoproteinas y trastornos metabéli-
cos como hipotiroidismo y sindrome nefrético, pero
en ninguna de ellas existe compromiso tendinoso y
esto ayuda a diferenciarlas (1). En la hiperlipemia in-
ducida por tensién emocional, IM, quemaduras, sep-

FIGURA 1: Se observa Infarto agudo anteroseptal

FIGURA 2: Se aprecia engrosamiento del
tendon de Aquiles
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sis etc., esta elevacién ocurre a expensas de las
VLDL o sea el patrén lipidico tipo IV (1). Algunas en-
tidades reumatolégicas como la gota pueden produ-
cir sintomas similares, pero la hiperuricemia y la
presencia de tofos y de cristales de urato monosédi-
co en las articulaciones establecen el diagnéstico co-
rrecto.

Las manifestaciones reumatolégicas de la HF son
distintas en homozigéticos y heterozigéticos. En los
primeros ocurren en edad temprana y la mitad de los
pacientes se presentan con poliartritis migratorias
principalmente de articulaciones grandes que usual-
mente se resuslven en 2 a 10 dias. La presencia de
dafio valvular aértico, VSG elevada (explicados por
la hiperlipoproteinemia) y la poliartritis migratoria si-
mulan la fiebre reumatica (3).

Por lo general los pacientes mueren antes de la
cuarta década de la vida debido a EC (1, 2); 40% de
los heterozigéticos presentan manifestaciones arti-
culares; las mas frecuentes son los xantomas tendi-
nosos en el Aquiles, patela y en los extensores y
flexores de los dedos de las manos (3, 5). Varias ve-
ces en el afio desencadenan episodios agudos de
tendinitis que duran 3 a 4 dias y no dejan secuelas
(6). 80% de los pacientes mayores de 30 afios pre-
sentan engrosamiento bilateral del Aquiles, a veces
asintomatico; su grosor se correlaciona con la seve-
ridad de la ateroesclerosis coronaria (7); puede ser
el primer signo de la HF y si se le descubre, puede
ayudar a prevenir la EC. Fuera de las manifestacio-
nes tendinosas, los pacientes con HF presentan
compromiso mono, oligo o poliarticular migratorio de
articulaciones grandes como tobillos, rodillas, codos
y caderas y con menor frecuencia de las pequefias
de manos y pies. Al igual que la tendinitis, su presen-
tacion es brusca, el compromiso intenso e incapaci-
tante y se resuelven espontaneamente en 2 a 6 dias
sin dejar secuelas (3, 5, 6, 8). En los tendones, his-
tolégicamente, se han encontrado macréfagos car-
gados de lipidos, formando células esponjosas (1);
la etiologfa de la artritis es menos clara y muy con-
trovertida (9).

Por lo general la manifestacion articular de la hi-

perlipoproteinemia tipo IV es oligoarticular asimétri-
ca de grandes y pequefias articulaciones;
usualmente insidiosa y demorada en su resolucién;
los sintomas pueden persistir durante 6 semanas.
Usualmente el grado de inflamacion es moderado y
el liquido sinovial muestra buen coagulo de mucina,
de 1.500 a 8.000 células por mm3, con predominio
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de mononucleares y en ocaslones cristales de coles-
terol (10); la membrana sinovial muestra hiperplasia
discreta; Buckinghan y cols. (10) encontraron lesio-
nes quisticas yuxtaarticulares en la métafisis de tibia,
hamero, carpo y falanges en 5 de 10 pacientes, que
al aspirarlas contenfan un material mucinoso amari-
llo no constituido por lipidos.

En la hiperlipoproteinemiatipo V se han encontra-
do lesiones ¢seas quisticas en ias que se encuen-
tran histiocitos en espuma (11). Excepto por
fracturas patol6gicas que pueden ocurrir a este nivel,
los pacientes son asintométicos (3).

Parece existir marcada asoclacién entre las hiper-
lipoproteinemias tipo IV, V y con menos frecuencia
lallly la gota (3, 12). 50 a 70% de los pacientes go-
tosos tienen hiperiipoproteinemia (12, 13). Sin em-
bargo Struther y cols. {(12) s6lo encontraron 8
gotosos entre 85 pacientes con hiperlipoproteinemia
IV. En consecuencia no se sabe claramente si esta
asociacion se debe a una alteracién en una via me-
tabdlica coman (13) o al estilo de vida y hébitos de
los gotosos (12, 14).

En conclusién es necesario recordar que las hi-
perliproteinemias tienen manifestaciones osteoarti-
culares frecuentes y diversas y que debemos pensar
en ellas en presencia de un cuadro articular bizarro
que no encaja dentro de los sindromes reumatologi-
cos clésicos. Igualmente el diagnéstico precoz y el
tratamiento adecuado de estas entidades puede dis-
minuir el riesgo de EC y en general de la ateroescle-
rosis.

SUMMARY

Familial hypercholesterolemla (FH) is a genetic
disorder characterized by a decrease in LDL-
cholesterol receptors; patients exhibit in-
creased plasmatic LDL levels, early coronary
artery disease and osteoarticular manifesta-
tions such as tendinous xanthomata and
arthritis. We report the case of a thirty year-old
man with no cardiovascular or rheumatologlc
history who presented with concomitant acute
myocardlal infarctlon and acute Achilles’ ten-
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dinitls. Clinical features and lipid work-up were
consistent with FH (Hyperlipoproteinemia lia).
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