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Casos para diagnostico.
Neoformacion en ala nasal izquierda

Dra. M Rodriguez Acar,* Dr. Alberto J Ramos Garibay,**

Dra. lliana Lépez Zaragoza***

Figuras 1y 2. Neoformacion en ala de nariz con telangiectasias.

Se trata de un escolar del género masculino de 7
anos de edad, sin antecedentes personales o familiares
de importancia; con dermatosis localizada a cabeza de
la que afecta nariz (Figura 1) en ala izquierda.

La dermatosis esta constituida por neoformacion uni-
ca, exofitica y elevada de 0.6 cm de diametro, de color
marron-rojiza, de forma hemiesférica, con bordes bien
delimitados y de consistencia firme; en la superficie de
la lesion es posible observar telangiectasias (Figura 2).
De evolucién subaguda.

La madre del paciente referia una evolucion de 4
meses, con la aparicidon espontanea de un “barrito” que
fue creciendo rapidamente y que en el ultimo mes le
producia leve prurito. Se refiere traumatismo de la le-
sion, asi como aplicacidon de crema a base de sulfato de
neomicina y palmitato de retinol.

* Jefe de la Consulta Externa CDP.
**  Dermatopatologo CDP.
*** Residente 3er afio Dermatologia CDP.

Figura 3. Células de Tuton.

En el resto de la piel y anexos asi como en el examen
médico general no se encontraron datos patoldgicos.

Se realiz6 biopsia excisional de la lesidon en forma de
huso y el examen histopatoldgico reporté cortes que
muestran una lesion exofitica cuya epidermis presenta
capa cornea laminar, tapones cérneos, atrofia e hiper-
pigmentacion de la capa basal. En dermis superficial,
media y profunda se observa una neoformacién mal cir-
cunscrita constituida por células fusiformes que se en-
tremezclan con fibras de colagena, se disponen forman-
do haces que siguen diferentes direcciones, asi como
histiocitos vacuolados y algunas células gigantes multi-
nucleadas de tipo Touton, células epitelioides y escasas
células plasmaticas (Figura 3).

Con los datos clinicos e histopatoldgicos: Cual es
su diagndstico?


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
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Diagndstico: Xantogranuloma juvenil

El xantogranuloma juvenil es considerado una enfer-
medad tumoral benigna y forma frecuente de histicioto-
sis sin células de Langerhans (HSCL) o también llama-
das histiciotosis no X o histiciotosis tipo Il. Al
xantogranuloma juvenil se le conoce ademas con el nom-
bre de nevoxantoendotelioma, xantoma multiple de la
infancia, xantoma juvenil, xantoma naviforme y granulo-
ma juvenil de células gigantes.!

En 1905 Adamson fue el primero en documentar un
caso de xantogranuloma juvenil denominandolo xanto-
ma multiple congénito. Posteriormente, en 1937, Laurb
y Lain realizaron el primer reporte de xantogranuloma
juvenil con compromiso visceral. En 1949, Blank y co-
laboradores describieron la manifestacion ocular, pero
no fue sino hasta 1954 cuando Helwing y Mackneycon,
con el interés de resaltar su naturaleza histopatolégica
lo denominaron xantogranuloma juvenil.'2

Esta entidad no muestra predileccién por raza o gé-
nero, se inicia en el primer afio de vida o incluso desde
el nacimiento hasta en un 70%. Predomina en lactantes
varones en una relacion H:M de 2-4:1, es mas rara en
adultos y adolescentes y en quienes se presenta es entre
los 20 y 40 afnos (10%).1?

Su etiologia aun es desconocida. Las lesiones estan
constituidas por células histiociticas no Langerhans, las
cuales al encontrarse lesionadas por un estimulo trau-
matico o infeccioso forman una reaccion granulomato-
sa con presencia de células gigantes y espumosas,
posiblemente secundaria a la produccion de citocinas.
La razén por la cual las células predominantes son las
células espumosas que acumulan lipidos en su interior
a pesar de que los niveles de lipidos en suero son nor-
males, se podria explicar porque la unién de colesterol
a las lipoproteinas de baja densidad y la biosintesis de
colesterol intracelular se encuentran aumentados.®#

El xantogranuloma juvenil no compromete el estado
general del paciente y afecta principalmente piel aun-
que puede llegar a presentar compromiso extracutaneo
y de éstos, el mas frecuente es la afectacion ocular lle-
gando incluso a la pérdida irreversible de la vision.®

Gianotti describié dos variantes clinicas del xantogranu-
loma juvenil, una forma nodular pequefa y una forma no-
dular grande.® Desde el punto de vista clinico son papulas
0 nodulos de color rosado amarillento o café-marrdn, li-
sas, de consistencia firme y por lo demas asintomaticas.
Las localizaciones mas frecuentes son cabeza y cuello
seguidas de tronco en su porcion superior, y las superfi-
cies extensoras de extremidades superiores e inferiores,
pero puede afectar cualquier lugar de la piel. Muchos de

los signos y sintomas se pueden explicar por la actividad

funcional y la regulacion anormal de la actividad histiociti-

ca, importante para la patogénesis de la enfermedad.”
Las formas clinicas son:

1) La forma nodular pequefa o también llamada micro-
nodular (75% de los casos) se presentan una o muy
pocas lesiones de 1 a 2 mm de diametro. Se asocian
a formas extracutaneas principalmente oftalmoldgi-
cas (< 1%) neurofibromatosis (maculas café con le-
che hasta en un 20% de los casos) y mas rara vez
con compromiso del sistema nervioso central, ane-
mia y leucopenia.

2) La forma nodular gigante o0 macronodular, con lesio-
nes que pueden ser Unicas o multiples de 1 a2 cm
de diametro, rojo-marron, traslucidas con telangiec-
tasias asociadas a la afectacion visceral. Esta forma
es la mas comun en adultos, pero en ellos la mani-
festacion extracutanea es rara. Cuando se presenta
como lesion unica dificulta el diagndstico ya que pue-
de simular lesion maligna y

3) La forma mixta con nédulos grandes, pequefios y con
papulas que tienden a coalescer.?® Existe una forma
gigante con nédulos o masas de mas de 2 cm alcan-
zando hasta 7 cm y una forma profunda que compro-
mete el tejido celular subcutaneo, musculo esquelé-
tico y visceral, sin afeccion cutanea.™

El compromiso ocular es la forma mas frecuente de
localizacion extracutanea, sin embargo sdlo se presen-
ta entre un 0.5-10% de los casos. Los niflos menores
de 2 anos con multiples lesiones de aspecto macrono-
dulary con diagndstico reciente son la poblacion de mas
alto riesgo de compromiso ocular. Clinicamente la pre-
sentacion mas frecuente es la de 0jo rojo asociado a
dolor ocular producto de la presencia de sangre en la
camara anterior y aumento de la presion ocular.?

Desde el punto de vista histoldgico, en las lesiones tem-
pranas se observan macréfagos no espumosos monomor-
fos infiltrando la dermis. Las lesiones cronicas presentan
diversos tipos de células, entre éstas, las células espumo-
sas que se caracterizan por un citoplasma rico en vacuo-
las lipidicas, hendiduras de colesterol y cuerpos mieloi-
des, las células gigantes con lisosomas en el centro, mas
de 10 nucleos y ricas en material lipidico en la periferia, las
llamadas células de Touton muy caracteristicas del xanto-
granuloma juvenil; y otras células gigantes que se entre-
mezclan con estroma fibroso a nivel de la dermis superfi-
cial y en el borde del infiltrado. También se observan
neutrdfilos, eosindfilos, linfocitos y rara vez mastocitos en
ocasiones con fibrosis.®"
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El diagndstico diferencial se realiza principalmente
con aquellas entidades que constituyen el grupo de his-
tiocitosis de la célula de Langerhans, lo que constituye
el mayor dilema, entre éstas la histiocitosis cefélica be-
nigna, histiocitosis maligna, histiocitoma eruptivo gene-
ralizado, reticulohistiocitoma, formas nodulares de his-
tiocitos X, mastocitoma solitario, mastocitosis de la
enfermedad de Erdheim-Chester, entre otras.'?13

El diagndstico se basa en las caracteristicas clinicas y
se comprueba histolégicamente por medio de biopsia de
la lesion, la cual es util tanto para diagndstico como para
tratamiento cosmético con reseccion completa. No se re-
quieren pruebas de laboratorio como perfil de lipidos ya
que los valores en jovenes habitualmente son normales.'

En ausencia de intervencion terapéutica las lesiones
tienden a involucionar. En general, tanto las lesiones cu-
tdneas como las viscerales involucionan en 1 a 6 afnos
dejando hipopigmentacion y leve atrofia cutanea. Esto
no se cumple en las lesiones oculares, las cuales no
tienden a la autolimitacién. En los pacientes con enfer-
medad sistémica se han probado varios regimenes qui-
mioterapicos, radioterapia, corticoides y ciclosporina en
casos clinicos aislados. A pesar de que existe la posibi-
lidad de su remision espontanea, es dificil predecir la
respuesta al tratamiento.?'

Se debe informar tanto al paciente como a la familia
sobre el buen pronéstico, ya que generalmente no exis-
te compromiso del estado general y el desarrollo tanto
fisico como mental son normales. Ademas, se les debe
orientar sobre el manejo e instruir sobre los posibles
riesgos del compromiso extracutaneo y la necesidad de
un seguimiento multidisciplinario.™
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