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Lesidn papulosa de rapido crecimiento
en un paciente pediatrico

Skin papule of rapid growth in a pediatric patient
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El xantogranuloma juvenil (XGJ) es una forma frecuente de histiocitosis de células no Langerhans, considerada una enfermedad tumoral de curso
benigno y autolimitado, que afecta principalmente a lactantes y nifios. Los pacientes pueden presentar compromiso extracutaneo. Las lesiones son
de aspecto papular o nodular de color rosado, amarillento o marron, lisas y de consistencia firme. Comunicamos el caso de un paciente de diez
anos con dicha patologia localizada en la regién izquierda de la nariz.

(B. Di Martino Ortiz, L. Gonzélez Burgos, M. Rodriguez Masi. Lesién papulosa de rapido crecimiento en un paciente pediatrico. Med Cutan Iber Lat Am 2012;40(3):98-100)
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Summary

Juvenile xanthogranuloma (JXG) is a common form of non-Langerhans cell histiocytosis, considered a benign skin tumor of self-limited course,
which primarily affects infants and children. Patients may present with involvement of other organs. The lesions have papular or nodular appear-
ance, pink, yellow or brown, and are smooth and firm. We report the case of a ten year old patient with a localized type in the left region of the
nose.
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El XGJ se halla dentro de las histiocitosis de células no
Langerhans o tipo Il, entre las que se agrupan las patologias
caracterizadas por la proliferacién benigna de células histioci-
tarias no de Langerhansl1, 2]. Es una entidad tumoral, benig-
na y autolimitada que comienza tipicamente en la infancia o
juventud temprana con lesiones solitarias o multiples.

Caso clinico

Varén de 10 afios de edad, estudiante, procedente de medio
rural que consulta por lesion sobre elevada en nariz. Hace 1
mes aparece en nariz una lesion sobreelevada del tamafio
de la cabeza de un alfiler, color piel que crece lentamente.
Ocasionalmente produce prurito. No realizé ningun trata-

Med Cutan Iber Lat Am 2012;40(3):98-100

miento alguno. Antecedentes patolégicos personales y fami-
liares: sin datos de valor.

Al examen fisico observamos una papula redondeada de
color rosado-amarillento, de limites definidos, bordes regula-
res; sobre su superficie se observan telangiectasias, de super-
ficie lisa y consistencia firme de 5 mm de didmetro mayor. Se
halla localizada en region nasal izquierda (Figura 1). Lalesion
no se hallaba adherida a planos profundos y era indolora a la
palpacion.

Diagnosticos clinicos presuntivos: nevus de Spitz, nevus
melanocitico intradérmico, tumor anexial a filiar, molusco con-
tagioso, quiste epidérmico de inclusion y dermatofibroma.

Se efectud biopsia y la histologia muestr6 una lesién
nodular (Figura 2) con densa proliferacion de histiocitos en
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Figura 1. Papula hemisférica de color amarillento, lisa y de con-
sistencia firme localizada en region nasal izquierda, de aproxima-
damente 5 mm de didmetro mayor y bordes bien delimitados.

comprime la epidermis. Ocupa la dermis superficial, media y
profunda y consiste en histiocitos y linfocitos (H-E 4x).

dermis superficial, media y profunda, dispuestos difusa-
mente “en sabana” mezclados con células gigantes multi-
nucleadas de tipo Touton (Figura 3) y linfocitos. No se
encontraron areas de fibrosis.

El diagnostico fue de Xantogranuloma juvenil solitario
variante micronodular (histiocitosis de células de Langer-
hans) en fase proliferativa.
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Figura 3. Detalle de una célula gigante multinucleada de Tou-
ton (H-E 40x).

Comentario

El xantogranuloma juvenil (XGJ) fue descrito por Adam-
son[1] en 1905, que lo denomind xantoma congénito multi-
ple. En 1954, Helwing y Hackney demostraron el origen
fibrohistiocitico de la lesién y lo denominaron xantogranulo-
ma juvenil, término con el que se la conoce desde entonces.
Con el advenimiento de técnicas de inmunohistoquimica y
estudios ultraestructurales, la Sociedad Internacional de
Histiocitosis[3] propuso reclasificar a las mismas segun el
tipo celular predominante en tres grupos: 1) Desérdenes
derivados de células dendriticas (histiocitosis de células de
Langerhans), 2) Desordenes derivados de macréfagos, y 3)
Enfermedades histiociticas malignas.

EI XGJ tiene multiples denominaciones: nevoxantoendo-
telioma, xantoma multiple, xantoma juvenil, xantoma multi-
ple de la infancia, xantoma tuberoso congénito de la infan-
cia, xantoma neviforme y granuloma juvenil de células
gigantes.

La etiologia es desconocida. Las lesiones estan com-
puestas por células histiociticas no Langerhans con diferen-
te grado de lipidizacion, formando una reaccion granuloma-
tosa a un estimulo no identificado, con presencia de células
gigantes y espumosas. Los niveles lipidicos en sangre son
normales. Se produce aumento de la biosintesis de coleste-
rol intracelular y de la unién de colesterol a lipoproteinas de
baja densidad (LPBD).

La incidencia es desconocida. Es mas frecuente en cau-
casicos. La relacion en lactantes es V:M = 1,5:1 y en adultos
V =M, para los XGJ solitarios. Para los XGJ multiples la rela-
cion es V:M =5:1. Las lesiones aparecen en el primer afio de
vida en 60 a 75% de los casos. Son congénitos entre el 5y
20%. Los adultos se afectan en un 10 a 15% de los casos.
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Las lesiones son multiples en 20 a 30% de los casos. No se
han observado casos familiares.

En cuanto a las manifestaciones clinicas no suelen com-
prometer el estado general, las lesiones cutaneas y viscerales
tienden a la autoresolucion, siguiendo un curso benigno y de
buen pronostico. En los jévenes es mas frecuente el compro-
miso extracutaneo que en los adultos. Las manifestaciones
cutaneas son asintomaticas, localizadas en cabeza, cuello,
téraxy miembros superiores. Las variantes principales son:

1. Micronodular (60%): papula o nédulo amarillo, ana-
ranjado o rosado, de 2 a 5 mm de didmetro frecuen-
temente localizada en la parte superior del cuerpo, y

2. Macronodular (35%): tumores de 1 a 2 cm de diame-
tro, con telangiectasias en la superficie y con mayor
frecuencia de afeccion mucosa y sistémica. Esta
forma se observa mas frecuentemente en adultos.

Las variantes poco usuales son: mixtas, gigante (nédulos
> 2 cm frecuentes en escépula y en nariz (tipo Cyrano), sub-
cuténeas (lesién solitaria, congénita, profunda, >2 cm)y
otras (agrupadas, liquenoide, generalizada, méaculo papular,
reticulada, apareada).

Las manifestaciones extracutaneas son:

1. Oculares: las mas frecuentes. Son unilaterales, auto-

limitadas, y recurrentes. Tienen un riesgo alto de
padecer estas manifestaciones: pacientes < 2 afios
con lesiones multiples y macro nodulares. 0,5 a 10%
de los que tienen lesiones cutaneas hacen afectacion
ocular y 50% de los pacientes con lesiones oculares
tienen afeccién cutanea.
Clinicamente se observan un ojo rojo y doloroso, con
lesion a nivel del iris (nédulo Unico o proliferacion
difusa) y glaucoma secundario. En adultos se deben
descartar hiperlipidemia, diabetes insipida, discra-
sias sanguineas o malignidades linfoproliferativas, y

2. Otras areas de afectacion son: pulmén, higado, peri-
cardio y sistema nervioso.

Bibliografia

Se han descripto asociaciones de XGJ con enfermeda-
des mieloproliferativas y también con la neurofibromatosis
tipo | (NF1), entre otras[4]. La enfermedad mieloproliferativa
mas frecuentemente hallada es una variante de leucemia
mielomonocitica o leucemia mieloide cronica tipo juvenil
(LMC), con mala evolucién y desenlace fatal en la mayoria
de los pacientes[5].

Histopatolégicamente se describen tres estadios evoluti-
VOS:

a) Inicial (inicio de la proliferacion histiocitaria, con
practicamente nula cantidad de células gigantes),

b) Proliferativo (al observarse células espumosas o célu-
las de Touton), y

c) Cicatrizal (cuando se evidencia fibrosis).

En cuanto al tratamiento suele ser conservador ya que
tienden a la autoresolucién en 1 a 6 afios dejando hipopig-
mentacion y leve atrofia cutédnea. Las acciones terapéuti-
cas dependerén de los sintomas y complicaciones que
ocasione. Cuando existe compromiso sistémico se debe
realizar un seguimiento estrecho y sélo se tratan si modifi-
can signos vitales. Los XGJ multisistémicos pueden reque-
rir tratamiento con corticoides y/o quimioterapia. Se
puede requerir cirugia. En cuanto al compromiso ocular
exclusivo, pueden realizarse, segun la gravedad del caso,
tratamientos quirurgicos, radioterapia, corticoides sisté-
micos o locales[6, 7].

Conclusion

El XGJ es una enfermedad predominantemente de la edad
pediatrica, benigna y autolimitada, con compromiso exclusi-
vo de la piel en la mayoria de los casos, y que no requiere tra-
tamiento alguno. Sin embargo deben realizarse todos los
examenes complementarios a los pacientes, con el fin de
identificar compromiso extracuténeo, asociaciones y evitar
las posibles complicaciones.
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