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Resumen

Se presenta el caso de un varon de 59 afios que acudié con un edema de parpado inferior derecho de un mes de
evolucién con diplopia binocular reciente sin otras alteraciones oftalmoldgicas. EI TAC orbitario evidencié una masa
orbitaria inferior difusa que se biopsié. El diagnéstico histopatolégico fue de xantogranuloma necrobiético.

Resum

Es presenta el cas d’'un home de 59 anys que va acudir amb un edema de parpella inferior dreta d’'un mes d’evolucio
amb diplopia binocular recent sense altres alteracions oftalmologiques. EI TAC orbitari va evidenciar una massa
orbitaria inferior difusa que es va biopsiar. El diagnostic histopatologic va ser de xantogranuloma necrobidtic.

Summary

We present a case of a 59 years old man with right eyelid inferior oedema and binocular diplopia developed in the
last month. The orbitary scanner showed a diffuse inferior mass. Biopsy was performed and the pathology diagnosis

was necrobiotic xanthogranuloma.

Introduccion

El xantogranuloma necrobidtico es una enfermedad
sistémica muy poco frecuente que se caracteriza por
lesiones cutaneas y oftalmolégicas, que suele aso-
ciarse con gammapatias monoclonales! y cuya etio-
logia es desconocida?.

Las lesiones cutaneas suelen tener un aspecto ama-
rillento o violaceo y pueden encontrarse en diversas
partes del cuerpo. En ocasiones pueden confundirse
con la necrobiosis lipoidica3. Es caracteristica la afec-
tacion de la regién orbitaria y periorbitaria en forma
de lesiones cutaneas o tumoraciones que correspon-
den a la formacion de granulomas.

La importancia de esta enfermedad se debe a su gran
asociacién con gammapatias monoclonales que, si
bien suelen ser benignas, en ocasiones pueden ma-
lignizarse. La paraproteinemia puede estar presente

en el momento del diagndstico o aparecer incluso
anos después de realizado el diagnostico, por eso
estos pacientes requieren un control periédico du-
rante afnos por parte de sus especialistas.

El diagnéstico definitivo de esta enfermedad es
histopatolégico. Se caracteriza por un proceso
granulomatoso con la presencia de mdultiples histio-
citos (CD68 +), gran infiltrado inflamatorio y necrosis
lipoidea*.

El tratamiento de esta enfermedad no esta del todo
establecido pero suele responder a corticoterapia oral
asociada o no a dosis bajas de quimioterapicos®®.

La supervivencia de estos pacientes es de aproxima-
damente el 95% a los 15 afos. La morbi-mortalidad
se debe principalmente a las complicaciones pro-
pias de las paraproteinemias y s6lo en raras ocasio-
nes a su malignizacién.
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Xantogranuloma necrobiotico

Caso clinico

Presentamos el caso de un varon de 59 afos que
acudié con un edema de parpado inferior derecho
(PID) de 1 mes de evolucién y una diplopia binocular
de reciente instauracion.

A la exploracién oftalmolégica destacaba un edema
PID de consistencia dura y aparentemente adherido
a planos profundos, una restriccion a la infraduccion
del ojo afecto y una hiperemia conjuntical leve del
mismo ojo. El resto de la exploracion oftalmolégica
era normal.

Dada la clinica del paciente se solicitd un TAC orbita-
rio de urgencias (Figura 1) que evidencié una masa
orbitaria inferior localizada, con infiltracion difusa del
recto inferior y con caracteristicas inflamatorias, por
lo que se orienté como un posible pseudotumor
orbitario, iniciandose corticoterapia oral a dosis de
1mg/kg/dia y programandose una biopsia para obte-
ner el diagnédstico definitivo.

La anatomia patolégica revelé un xantogranuloma
necrobiotico (Figuras 2 y 3), por lo que solicitamos
un estudio hemotolégico para descartar una para-
proteinemia asociada que fueron normales.

Con la corticoterapia oral el edema de PID y la
diplopia fueron mejorando hasta la actualidad, que
se mantiene asintomatico a dosis de 5mg/ dia, des-
pués de 1 afo del diagnostico. EI TAC orbitario se ha
normalizado, los controles hematoldgicos practica-
dos han sido normales y tampoco han aparecido,
desde entonces, nuevas lesiones orbitarias ni lesio-
nes cutaneas tipicas.

Histopatologia

La histologia del xantogranuloma necrobiético con-
siste en una lesion granulomatosa, con una zona
central en la que se evidencia gran cantidad de teji-
do necrético y restos de tejido adiposo necrosado,
rodeada de un infiltrado inflamatorio caracterizado
por la presencia de multiples histiocitos (no células
de Langerhans) (Figuras 2 y 3).

Discusion

Nuestro caso clinico es una presentacion atipica de
una enfermedad muy poco frecuente. En ningln
momento nuestro paciente ha presentado las lesio-
nes cutaneas y periorbitarias que nos hubieran he-

cho sospechar la posibilidad de tratarse de un
xantogranuloma necrobibtico, ni ha aparecido, hasta
ahora, ninguna evidencia de gammapatia monoclonal
asociada. Solo hemos encontrado dos casos simila-
res al nuestro en la literatura’-é. Por el contrario, la

Figura 1.

TAC orbitario que muestra
una masa inferior con
afectacion difusa del recto
inferior del OD

Figura 2.

Imagen histopatolégica
que muestra una lesion
con una porcién central de
tejido adiposo necrético
rodeado de un infiltrado
inflamatorio

Figura 3.
Detalle de la imagen
anterior
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presentacion clinica y respuesta al tratamiento del
paciente corresponde a la de un pseudotumor orbi-
tario, por lo que si no hubiéramos biopsiado la le-
sion probablemente no hubiéramos diagnosticado
correctamente al paciente y no hubiéramos estable-
cido los controles hematoldgicos necesarios.
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