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Caso para diagnostico

Neoformacion en el torax
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CASO CLINICO

Paciente del sexo masculino de 6 afios de edad, originario y
residente del D.F., con una dermatosis localizada a region
mamaria derecha, constituida por una neoformacion hemi-
esférica eritematosa bien circunscrita, con 6 mm de diame-
tro, de consistencia dura, superficie lisa y brillante, de 1 afio
de evolucion, asintomatica (Figura 1). Refiere la madre que
inicié con una persistente «tumoracion» en el pecho, por lo
gue decidi6 acudir a este centro para diagnostico y trata-
miento. Resto de piel y anexos sin alteraciones. En el exa-
men médico general no se encontraron datos patologicos.
Se realiz6 biopsia excisional; en el estudio histopatolégico
se observo una neoformacion bien cincunscrita, constituida

Figura 3. Histiocitos vacuolados, otros con citoplasma eosi-

néfilo y formacion de células gigantes con la caracteristica - S
periferia espumosa (H&E 25x). por un infiltrado denso de histiocitos y algunos vacuolados

gue se entremezclan con escasas células gigantes multinu-
cleadas de tipo Toutton, inmersos en un estroma fibroso y
; gzmgig'oggl C;Je;a de la Consulta. rodeados de unaimportante regccic’)n inflamatoria con vasos
ook Residentz del grir.ner afio de Dermatopatologia. dilatados y congestlope_ldos (FIg}J ras2y 3,)' . ,
Con los datos clinicos e histopatolégicos, ¢cual es
Centro Dermatolégico «Dr. Ladislao de la Pascua». su diagnostico?
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XANTOGRANULOMA JUVENIL SOLITARIO

Es un tumor benigno de la piel que se presenta principal-
mente en la poblacién juvenil, con mayor frecuencia du-
rante el primer afio de vida e incluso desde el nacimien-
to. Afecta principalmente la piel; sin embargo, puede
presentar compromiso extracutaneo, sobre todo a nivel
ocular, llegando incluso a pérdida irreversible de la vi-
sion. Es la forma mas comun de histiocitosis de células
fagocitomononucleares no Langerhans o histiocitosis tipo
Il. Se le conoce también con los nombres de nevo xan-
toendotelioma, xantoma juvenil, xantoma tuberoso con-
génito, xantoma neviforme y granuloma juvenil de célu-
las gigantes.

Adamson fue el primero en documentar el xantogranu-
loma juvenil (XGJ) en 1905 y lo denominé xantoma mul-
tiple congénito. Laurb y Lain, en 1937, realizaron el pri-
mer reporte de XGJ con afecciéon pulmonar. En 1954,
Helwing y Hackney lo llamaron XGJ por primera vez. Se
desconoce la incidencia, incluso podria ser muy alta, ya
que muchos casos son subdiagnosticados o sufren re-
gresidn espontanea. Las lesiones se presentan en un
20% desde el nacimiento, durante el primer afio de vida
en un 70% y un 10% en adolescentes y adultos.'® La
Sociedad de Histiocitosis estandarizé la clasificacion que
ha sido universalmente aceptada, dividiéndolo en tres
grupos; el XGJ corresponde a la Clase I1.* La etiologia
se desconoce, las lesiones estan constituidas por célu-
las histiociticas no Langerhans, lo que induce una reac-
cion granulomatosa a un estimulo no identificado, con
presencia de células gigantes y espumosas, posiblemen-
te secundaria a la produccion de citoquinas por los his-
tiocitos afectados.® Clinicamente existen dos formas de
presentacion: la de aspecto papular y la nodular; pueden
ser Unicas o multiples, de coloracién rojo marrén, con
tendencia al tono amarillo-naranja. Las lesiones son li-
sas, duras a la palpacién y asintométicas. La forma de
aspecto papular es la presentacion més frecuente, mi-
den de 2 a5 mm, se asocian con alteraciones extracuta-
neas, principalmente oftalmoldgicas en menos del 1%;
rara vez pueden afectar el sistema nervioso central. La
nodular es la menos frecuente; las lesiones pueden me-
dir hasta 2 cmy ser Gnicas o multiples; es la forma mas
comun en los adultos; en ellos es rara la afeccion extra-
cutanea. Algunas ocasiones se presentan formas mix-
tas que mezclan lesiones de aspecto papular y nodula-
res. Topograficamente se puede presentar en cualquier
region aunque predominan en cara, cuello, piel cabellu-
da, térax y superficies extensoras de las extremidades
superiores.®° El compromiso ocular es la forma mas fre-
cuente de localizacién extracutdnea; se ha informado

que hasta un 50% de los pacientes con compromiso
ocular tiene lesiones en piel.*° En el estudio histolégico
de las lesiones se observa un infiltrado nodular pobre-
mente definido, denso, de pequefios histiocitos, que afec-
ta la dermis y en ocasiones también al tejido subcuta-
neo. Las células son poligonales, fusiformes y
edematosas, con bordes citoplasméaticos poco precisos;
las mitosis son raras, mientras que las lesiones preco-
ces son monomorfas, con células espumosas poco lla-
mativas; las lesiones cronicas contienen histiocitos es-
pumosos y con cantidades variables de células tipo
Toutton. Estas células son menos espumosas en la pe-
riferia que las encontradas en otras condiciones xanto-
matosas, como los xantomas papulares, planos o tube-
rosos. También se observan algunos linfocitos dispersos,
neutrofilos, pocas células plasmaticas y eosindfilos oca-
sionales. Raramente se extienden hasta musculo-esque-
lético. Las lesiones de larga duracion pueden mostrar
fibrosis intersticial y fibroblastos proliferativos.

En cuanto al diagnéstico diferencial, debemos tener
en cuenta entidades como urticaria papulonodular pig-
mentosa, dermatofibromas, nevo de Spitz, xantomas
tuberosos, xantomas planos, xantomas papulares, en-
fermedad de Rosai-Dorfman, xantogranuloma necrobi6-
tico, histiocitosis cefalica maligna, histiocitoma eruptivo
generalizado, reticulohistiocitoma autocurable, formas
nodulares de histiocitosis X, histiocitosis de células de
Langerhans, mastocitoma solitario y siembras iridianas
de retinoblastoma, entre otros.*?El diagnostico es princi-
palmente clinico y se comprueba histologicamente. Res-
pecto al tratamiento, se puede realizar biopsia para diag-
nostico y tratamiento, aunque no es recomendable en
todas las lesiones, ya que pueden reincidir. En la litera-
tura se ha comunicado que las lesiones se aplanan con
el tiempo. Se han implementado tratamientos con corti-
coesteroides sistémicos o intralesionales en lesiones
intraoculares y de érbita. El pronéstico es bueno, ya que
tienden ainvolucionar espontaneamente en 3 a 6 afos,
dejando hipopigmentacion y leve atrofia. Por tltimo, de-
bemos mencionar que es importante el seguimiento de
estos pacientes con intervalos regulares para detectar a
tiempo el compromiso extracutaneo (especialmente of-
talmolégico), enfermedades asociadas como la neurofi-
bromatosis y leucemia mieloide cronica.®

COMENTARIO

Aungue se sabe que la evolucion del XGJ es benigna y
gque generalmente las lesiones cutaneas son autolimita-
das, la falla en el diagndstico oportuno podria originar
complicaciones irremediables. La dificultad es mayor en
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los menores de dos afios, ya que representan la pobla-
cion de mayor riesgo. Es indispensable el manejo inter-
disciplinario y el seguimiento a largo plazo. La familia
juega un papel fundamental en el manejo integral y de-
ben ser informados acerca del buen prondstico, pues
generalmente el desarrollo fisico y mental es normal.
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