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Xantogranuloma necrobidtico
diseminado: manifestacion cutanea de
una gammapatia monoclonal
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Figura 1: Tumefaccién nodular difusa, mdculas marrén oscuro que
confluyen en manchas, escasas pdpulas eucrémicas hacia ma-
lares. Placas infiltradas y confluentes, de tonalidad pardo-amari-
llenta a eritemato-violdcea, con contornos irregulares, policiclicos
y arciformes, distribuidas en mamas y regién toracoabdominal.
Se observan sectores de aclaramiento central y una lesién redon-
deada de superficie costrosa en el abdomen inferior.

Figura 2: Biopsia cutdnea con infiltrado xantogranulomatoso
dérmico compuesto por histiocitos espumosos y células gigantes
multinucleadas, asociado a necrobiosis del coldgeno (hematoxi-
lina-eosina).
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Mujer de 67 afios, con 8 meses de evolucion de multiples
lesiones cutdneas. En el examen dermatoldgico se iden-
tificaron placas y nédulos firmes e infiltrados, de tona-
lidad pardo-amarillenta a eritemato-violacea, con areas
marron oscuro, contornos irregulares, policiclicos y ar-
ciformes, y tendencia a la confluencia. Predominaban en
mamas y region toracoabdominal, con lesiones adicio-
nales en brazos, cuello y region periocular. En la figura 1
destacan extensas placas confluentes, sectores de aclara-
miento central y una lesion redondeada de superficie cos-
trosa en el abdomen inferior. Esta variabilidad cromatica
es compatible con el xantogranuloma necrobiético, cuyas
lesiones no siempre muestran una coloracion amari-

llo-anaranjada evidente.

Los estudios complementarios revelaron una gam-
mapatia monoclonal IgG kappa, con pico monoclonal de
2,8 g/dL. La biopsia cutdnea mostré un infiltrado xanto-
granulomatoso dérmico constituido por histiocitos espu-
mosos, células gigantes multinucleadas y dreas extensas
de necrobiosis del colageno (figura 2). La tincién con rojo
Congo no evidencid depdsitos de amiloide en la muestra
y las tinciones especiales para microorganismos fueron
negativas. La correlacion entre la morfologia clinica, los
hallazgos histopatoldgicos y la paraproteinemia permiti6
establecer el diagnéstico de xantogranuloma necro-
bidtico! Los criterios diagndsticos de consenso han sido
validados recientemente frente a sus principales imita-

dores clinicopatologicos
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El xantogranuloma necrobiético es una histiocitosis no
Langerhans rara y de curso cronico, estrechamente aso-
ciada a gammapatias monoclonales y discrasias de cé-
lulas plasmadticas. La evaluacién conjunta por dermato-
logia y hematologia, asi como la vigilancia hematoldgica
prolongada, son fundamentales porque la alteracién
clonal puede preceder, coincidir con o aparecer después
de las lesiones cutaneas?- El diagndstico diferencial in-
cluye necrobiosis lipoidica, granuloma anular genera-

lizado, xantomas y otras histiocitosis no Langerhans.

El tratamiento debe individualizarse segin la extension
cutanea, el compromiso extracutaneo y la enfermedad
hematoldgica subyacente. La evidencia disponible
procede principalmente de series de casos y revisiones
sistematicas; las inmunoglobulinas intravenosas y los
corticosteroides sistémicos se encuentran entre las op-
ciones con mejor respaldo, junto con tratamientos di-

rigidos al clon plasmocitario cuando estan indicados.®-

CONSENTIMIENTO INFORMADO

La paciente firmd el consentimiento informado para
el uso de sus imagenes y datos clinicos con fines de
investigacion y publicacién cientifica. Se preservé la
confidencialidad y no se incluyeron datos que permi-

tieran su identificacion.
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