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Caso para diagnodstico.
Neoformacion hemiesférica en muslo

Dra. Myrna Rodriguez Acar,* Dr. Alberto Ramos Garibay,** Dra. Cora Maria Siu Moguel***

Figura 1. Neoformacion hemiesférica pigmentada de consis- Figura 2. Citoplasma espumoso con células gigantes mullti-
tencia firme. nucleadas.
Paciente del sexo masculino de 44 anos de edad, HISTOLOGIA
con dermatosis localizada a extremidad inferior izquier-
da, de la que afecta cara lateral externa de muslo. Los cortes muestran una neoformacion cuya epidermis
Dermatosis constituida por una neoformacion hemies- presenta capa cornea laminar, acantosis regular mode-
férica, hiperpigmentada de aspecto nodular, de 2 cm de rada e hiperpigmentacion de la capa basal. En dermis
diametro, bordes bien definidos, superficie lisa, consis- papilar se advierte una banda de tejido colageno nor-
tencia firme (Figura 1). mal y por debajo de ella se observa un infiltrado denso
Evolucion cronica y asintomatica. constituido por histiocitos, algunos de ellos con citoplas-
El resto de piel y anexos sin alteraciones. ma espumoso, ademas de algunas células gigantes
Al interrogatorio refiere haber iniciado desde la infan- multinucleadas de tipo Toutton (Figura 2).
cia con una “bolita” en la pierna izquierda de crecimien- Con los datos anteriores, ¢cudl seria su diagndsti-
to lento y paulatino. co?
Niega antecedentes personales patolégicos y here-
dofamiliares.

* Jefe de la Consulta Externa CDP.
**  Dermatopatologo CDP.
*** Residente de 2° aflo Dermatologia CDP.
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DIAGNOSTICO XANTOGRANULOMA JUVENIL

El xantogranuloma juvenil es una enfermedad benigna,
que se caracteriza por la presencia de una o0 mas neo-
formaciones de aspecto papulonodular, que ocurren
durante los primeros meses de vida o en adultos, y tien-
de a la regresion esponténea.

Se conoce también con los nombres de nevoxantoen-
dotelioma de la infancia, xantoma tuberoso congénito,
xantoma naviforme y granuloma juvenil de células gi-
gantes.

Es la forma mas comun de histiocitosis de células
fagacitomononucleares no Langerhans o histiocitosis
tipo Il

Predomina en los lactantes varones 1.5:123 en adul-
tos no hay predileccion de sexos.® Cinco a 20% se pre-
senta al nacimiento®® el 75% aparece en los primeros
nueve meses, los adultos son afectados aproximada-
mente en el 15% de los casos.

No se han observado casos familiares.

Clinicamente es una neoformacién de aspecto pa-
pular o nodular,?s oval, firme, superficie lisa bien delimi-
tada, eritematoso, de 0.5 a 2 cm de diametro.'® El nu-
mero de lesiones es variado, desde lesiones solitarias
hasta lesiones multiples.*

La aparicion de xantogranuloma juvenil en un 60 a
82% de los pacientes es como lesion unica y se le ha
llamado xantogranuloma solitario.®* Predomina en cara,
tronco y parte proximal de extremidades, respeta pal-
mas y plantas y afecta particularmente en parpados.'?

Son indoloros a la presion y desplazables sobre los
planos profundos.’ En ocasiones los nifios pueden te-
ner prurito intenso y dolor; la ulceracion y el sangrado
son poco frecuentes, pero pueden ocurrir.®

Dentro de las complicaciones sistémicas la mas fre-
cuente es la ocular, pudiendo presentarse infiltrados de
histiocitos en el iris, cuerpo ciliar, epiesclera y 6rbita,
llegando en ocasiones a aparecer un tumor localizado
o difuso del iris, glaucoma unilateral, uveitis, heterocro-
mia del iris y proptosis."

La incidencia va de 0.3 a 0.5%.% La complicacién mas
temida del xantogranuloma juvenil es la hemorragia de
la camara anterior, con el consiguiente glaucoma se-
cundario que puede originar ceguera.*

Siguiendo la frecuencia de localizacion extracutanea,
en segundo lugar se afecta el pulmoén seguido por el
higado,® muy raramente se ha comprobado la afecta-
cion testicular y pericardica.'

El diagnéstico diferencial se debe realizar con xanto-
mas, nevos, angiomas, mastocitosis, linfocitoma, der-
matofibroma y sindromes histiociticos.2

Se puede realizar la excision del tumor por razones
estéticas o para determinar el diagnoéstico.

Es importante el tratamiento temprano de las lesio-
nes uveales, debido a las complicaciones secundarias
como las que se mencionaron anteriormente, como
pueden ser hemorragia de la camara anterior y glauco-
ma. En estos casos puede incluso ser necesario el tra-
tamiento quirdrgico.

Las lesiones sistémicas soélo se tratan si interfieren
con las funciones vitales.

A pesar de que el curso del xantogranuloma juvenil
es benigno y que las lesiones cutdneas generalmente
son autolimitadas, la falla en el diagnéstico oportuno
podria transformar una lesion autolimitada en una com-
plicacion irremediable. La dificultad es mayor en los
menores de dos afos que son la poblacién de riesgo.

De ahi la importancia de tener en cuenta a esta der-
matosis para realizar un diagndstico certero y oportuno.

El diagnéstico es principalmente clinico y se com-
prueba histolégicamente mediante biopsia de la lesién,
la que es util tanto para diagnéstico como para trata-
miento cosmético con reseccion completa.
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