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zlgóticos) o completa (homozigóticos) de los recep-
tores para LDL ( 1) y se manifiesta por elevación se-
lectIva de los niveles de LDL (patrón Ila) e
infiltración de colesterol en tendones, arterias y teji-
dos blandos lo que da origen a las manifestadones
clfnicas, xantomas tendlnosos, enfermedad corona-
rla (EC) prematura, arco comeal y xantelasmas
(1,2). A veces también se presentan srntomas reu-
matoiógicos bien definidos como tendlnltis y episo-
dios de mono, 01190 o pollartrltis asimétrlcas
migratorlas que no dejan secuelas (3, 4, 5).

Presentamos el caso de un hombre de 30 aflos
sin antecedentes reurnatológicos ni cardlovascula-
res, quien concomltantemente presentó infarto agu-
do del miocardio y tendlnltis aguda del Aquiles, cuyas
manifestaciones clrnicas y patrón IIprdico fueron
compatibles con HF.

La hlpercolesterolemla famIliar (HF) es un tras-
torno genétlco caracterizado por disminuciÓn
de los receptores para LDL colesterol, que se
manifiesta por aumento de los niveles plasmátl-
cos de LDL, enfermedad coronarla (EC)
prematura y manIfestaciones osteoartlculares
como xantomas tendlnosos y artritis. Se Infor-
ma el caso de un hombre de 30 anos, sin
antecedentes reumatológlcos nl cardlovascula-
res, quien concomltantemente presentó Infarto
agudo del mlocardlo (IM) y tendlnltls aguda del
Aqulles. Las caracterfstlcas clfnlcas y el patrón
Ilpfdlco fueron compatibles con HF (hlperllpo-

protelnemla lIa).
Se discuten las caraterfstlcas clfnlcas del pa-
cIente y las manIfestaciones reumatológlcas de
las hlperllpoprotelnemlas.
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INTRODUCCION

L a hipercolesterolemia familiar (HF) es un tras-
torno autosómico dominante relativamente fre-
cuente, 1 de cada 500 en la población general.

Se caracteriza por disminución parcial (hetero-
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PRESENT ACION DEL CASO Si bien el episodio de tendinitis aguda cedió es-
pontáneamente en 3 dras, el tendón continuó engro-
sado. El paciente evolucionó satisfactoriamente de
su IM y fué dado de alta con dieta y bezafibrato.

Paciente de sexo masculino, 30 años, fumador de
20 cigarrillos diarios por 12 años, sin otros antece-
dentes de importancia, quien presentó cuadro súbi-
to de coxalgia izquierda intensa, incapacitante, sin
compromiso sistémico, para la cual recibió analgési-
cos parenterales con desaparición completa de la
sintomatologfa en 3 dfas. Pocos dfas después pre-
sentó dolor anginoso tfpico asociado con náuseas,
diaforesis y sfncope; el E.K.G. mostró IM anterosep-
tal en evolución (Figura 1) y la CPK fué 661 U I. Con
base en lo anterior se hizo diagnóstico de IM Killip l
y se inició manejo médico. Siete dfas más tarde pre-
sentó dolor e impotencia funcional del tendón de
Aquiles izquierdo con claros signos inflamatorios. Al
examen ffsico se encontró un paciente hemodinámi-
cante estable, con arco corneal bilateral e intensa in-
flamación del tendón 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
(látex) negativo, ácido úrico 4.2 mgs/dl., colesterol
368 rngs/dl., triglicéridos 79 mg/dl., HDL 44 mg/dl.,
LDL 308 mg/dl. y VLDL 16 mg/dl.

DISCUSION

Las manifestaciones primordiales de la HF que
nos permiten hacer el diagnóstico son: elevación se-
lectiva de LDL (patrón lipldico Ila); xantomas tendi-
nosos especialmente en el Aquiles y EC prematura
(1, 2). Nuestro paciente presentaba las 3 manifesta-
ciones anteriores y también tenla arco corneal, sig-
no que aunque se manifiesta con frecuencia, no es
patognornónico ni exclusivo de la entidad. Su enfer-
medad se inició con compromiso monoarticular de
cadera izquierda, rápidamente autolimitado; esto ha
sido descrito en HF (3, 5, 6).

El diagnóstico diferencial de esta entidad debe ha-
cerse con otras causas de patrón lipldico Ila como hi-
percolesterolemia poligénica, hiperlipidemia de
múltiples tipos de lipoprotelnas y trastornos rnetabóli-
cos como hipotiroidismo y slndrome nefrótico, pero
en ninguna de ellas existe compromiso tendlnoso y
esto ayuda a diferenciarlas (1 ). En la hlperlipemia in-
ducida por tensión emocional, IM, quemaduras, sep-

FIGURA 2: Se aprecia engrosamiento del
tendón de AqullesFIGURA 1: Se observa Infarto agudo anteroseptal
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de mononucleares y en ocasiones cristales de coles-
terol (10); la membrana sinovlal muestra hiperplasia
discreta; Buckinghan y cols. (10) encontraron lesIo-
nes qulsticas yuxtaarticulares en la métafisls de tibia,
húmero, carpo y falanges en 5 de 10 pacientes, que
al aspiral1as contenlan un material mucinoso amari-
llo no constituido por Ilpidos.

En la hiperlipoproteinemia tipo V se han encontra-
do lesiones óseas qulsticas en las que se encuen-
tran histiocltos en espuma (11). Excepto por
fracturas patológicas que pueden ocurrir a este nivel,
los pacientes son asintomátlcos (3).

Parece existir marcada asociación entre las hlper-
lipoproteinemias tlpo IV , V y con menos frecuencia
la III y la gota (3, 12).50 a 70% de los pacientes go-
tosos tienen hlpel1ipoproteinemia (12, 13). Sin em-
bargo Struther y cols. (12) sólo encontraron 8
gotosos entre 85 pacientes con hlpel1ipoprotelnemla
IV. En consecuencia no se sabe claramente si esta
asociación se debe a una alteración en una v la me-
tabólica común (13) o al estilo de vida y hábitos de
los gotosos (12, 14).

En conclusión es necesario recordar que las hi-
perllproteinemias tienen manifestaciones osteoartl-
culares frecuentes y diversas y que debernos pensar
en ellas en presencia de un cuadro articular bizarro
que no encaja dentro de los slndromes reumatológl-
COS clásicos. Igualmente el diagnóstico precoz y el
tratamiento adecuado de estas entidades puede dis-
minuir el riesgo de EC y en general de la ateroescle-
rosis.

SUMMARY

sis etc., esta elevación ocurre a expensas de las
VLDL o sea el patrón liprdico tipo IV (1 ). Algunas en-
tidades reumatológicas como la gota pueden produ-
cir srntomas similares, pero la hiperuricemia y la
presencia de tofos y de cristales de urato monosódi-
co en las articulaciones establecen el diagnóstico co-
rrecto.

Las manifestaciones reumatológicas de la HF son
distintas en homozigóticos y heterozigóticos. 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 resuelven en 2 a 10 dras. La presencia de
dalio valvular aórtlco, VSG elevada (explIcados por
la hiperlipoproteinemia) y la pollartrltis migratorla sl-
mulan la fiebre reumática (3).

Por lo general los pacientes mueren antes de la
cuarta década de la vida debido a EC (1, 2); 40% de
los heterozigóticos presentan manifestaciones artI-
culares; las más 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 año desencadenan episodios agudos de
tendinitis que duran 3 a 4 dfas y no dejan secuelas
(6). 80% de los pacientes mayores de 30 alios pre-
sentan engrosamiento bilateral del Aquiles, a veces
asintomático; 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, ollgo o pollartlcular migratorio de
articulaciones grandes como tobillos, rodillas, codos
y caderas y con menor frecuencia de las pequelias
de manos y pies. Ai igual que la tendinitis, su presen-
tación es brusca, el compromiso Intenso e incapaci-
tante y se resuelven espontáneamente en 2 a 6 dras
sin dejar secuelas (3, 5, 6, 8). En los tendones, hls-
tológicamente, se han encontrado macrófagos car-
gados de Irpidos, formando células esponjosas (1 );
ia etiologfa de la artritis es menos clara y muy con-
trovertida (9).

Por lo general la manifestación articular de la hi-
perlipoproteinemia tipo IV es ollgoarticular asimétri-
ca de grandes y pequeñas articulaciones;
usualmente insidiosa y demorada en su resolución;
los srntomas pueden persistir durante 6 semanas.
Usualmente el grado de inflamación es moderado y
el Irquido sinovial muestra buen coágulo de mucina,
de 1.500 a 8.000 células por mm3, con predominio

FamllJal hypercholesteroJemJa (FH) Js a genetlc
dJsorder characterJzed by a decrease Jn LDL-
cholesterol receptors; patlents exhJblt Jn-
creased plasmatlc LDL levels, early coronary
artery dJsease and osteoartJcular manlfesta-
tJons such as tendlnous xanthomata and
arthrltls. We report the case of a thlrty year-old
man wlth no cardJovascuJar or rheumatoJoglc
hlstory who presented wlth concomltant acute
myocardlal Jnfarctlon and acute Achllles' ten-
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dlnltls. Cllnlcal features and Ilpld work-up were
conslstent wlth FH (Hyperllpoprotelnemla Ila).
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