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Xantogranuloma juvenil. Reporte de un caso
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RESUMEN

Se presenta el caso de paciente del sexo femenino, de 3 afios de edad con diagnostico de xantogranuloma juvenil, con

morfologia poco usual, asi como breve revision del tema.
Palabras clave: Xantogranuloma juvenil.

ABSTRACT

A case of a 3-years-old girl, who developed unusual morphology of juvenile xanthogranuloma, is reported. As soon as brief

theme review.

Key words: Juvenile xanthogranuloma.

INTRODUCCION

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es una enfermedad be-
nigna, que se caracteriza por la presencia de una o mas
neoformaciones de aspecto papulo-nodular, autolimitadas,
gue ocurren durante los primeros meses de vida o en adul-
tos, y tiende a la regresion espontanea.'?

Inicialmente fue descrito por Adamstown en 1905
como xantomas mdultiples congénitos, posteriormente
Mac Donagh en 1912, quien lo denomind nevo xantoen-
dotelioma.® En 1919 Helwing y Hackney demostraron
gue esta lesién no tenia relacion a nevos o células en-
doteliales. En 1937 Lamb y Lain reportaron el primer
caso de XGJ con afeccién pulmonar.® En 1954 Helwing
y Hackney lo llamaron xantogranuloma juvenil por pri-
mera vez.

EPIDEMIOLOGIA

Enfermedad rara de distribucion mundial , es la mas
frecuente de las histiocitosis no X, de células de
Langerhans (histiocitosis de clase Il, HNCL).2® Predo-
mina en los lactantes varones 1.5:122 en adultos no hay
predileccion de sexos.® Cinco a 20% se presentan al
nacimiento®® el 75% aparecen en los primeros nueve
meses,’ los adultos son afectados aproximadamente en
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el 15% de los casos.® No se han observado casos fami-
liares.1?

ETIOPATOGENIA

Es una histiocitosis benigna proliferativa de clase I, o
de células mononucleares benignas (histiocitosis no
X).28 La etiologia especifica de XGJ aun no ha sido iden-
tificada pero existen investigaciones que proveen evi-
dencia de que esta enfermedad es un proceso reactivo
a un estimulo aun no identificado.®

CARACTERISTICAS CLINICAS

El XGJ es una neoformacién de aspecto papular o no-
dular,®® oval, firme, superficie lisa bien delimitada, erite-
matoso, de 0.5 a 2 cm de didmetro.*® El nimero de le-
siones es variable, desde lesiones solitarias hasta le-
siones multiples.* La aparicion de XGJ en un 60 a 82%
de los pacientes es como lesidn Unica y se le ha llama-
do Xantogranuloma solitario.®# Predomina en cara, tron-
co y parte proximal de extremidades, respeta palmas y
plantas y afecta particularmente en parpados.*? En es-
tadios tempranos es de color pardo a rojo con tinte ama-
rillento, con el tiempo adquiere un color amarillo blan-
guecino, puede desarrollar ocasionalmente telangiec-
tasias en la superficie.®

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.®
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Se identifican dos variantes clinicas principales en
funcién del tamafio y el nUmero de las lesiones.?*

La forma micro nodular se caracteriza por neoforma-
ciones de aspecto papular o nodular,* de aproximada-
mente 2 a 5 cm de diametro, se distribuyen irregular-
mente en toda la superficie de la piel, pero se concen-
tran en la parte superior del cuerpo,*” esta forma es la
mas frecuente, cerca de un 60% de los casos.**°

La forma macro nodular es menos frecuente (35%
de los casos) y se caracteriza por uno o varios tumores
en forma de béveda, translicidos y brillantes, de 1 a 2
cm de diametro, algunos con telangiectasias en la su-
perficie,®* se asocian mas frecuentemente con afecta-
cién de mucosas y lesiones sistémicas de pulmones,
huesos, rifiones, pericardio, colon, ovarios y testiculos.”

ASPECTOS CLINICOS POCO USUALES DE
XANTOGRANULOMA JUVENIL

Dentro de las formas clinicas poco usuales de XGJ, se
han descrito pacientes con neoformaciones de aspecto
nodular hiperqueratésico, y lesiones pedunculadas.®*

Pueden aparecer en pene, piel adyacente a clitoris,
parpados, escroto, palmas y plantas.®

Se han descrito formas mixtas que se caracterizan
por la presencia simultdnea de neoformaciones de as-
pecto nodular pequefias y grandes.*101

El término de XGJ gigante (XGG) se ha usado para
indicar grandes lesiones nodulares de mas de 2 cm, el
mayor nodulo reportado es de 10x5 cm, se ha observa-
do més frecuentemente en la escapula.®*41° Se ha loca-
lizado una forma congénita en la nariz que da lugar a un
aspecto poco habitual de Cyran.*

El término XGJ agrupado se ha introducido para de-
finir un grupo de lesiones de XGJ que tienden a coales-
cer, para formar placas.*!° Se ha descrito también una
forma liguenoide generalizada y una forma de aspecto
maculo-papular reticulada.®#

Se habla de una forma en pareja la cual se caracteri-
za por presentacion apareada de las lesiones, que adop-
tan una disposicién en granos de café o reniforme.!
Existe el XGJ subcutaneo el cual se manifiesta en for-
ma de una lesién solitaria congénita, con una localiza-
cion profunda de | a 2 cm de diametro,*1° el XGJ subcu-
taneo puro es muy raro, en los adultos pueden ser mul-
tiples y aparecer sobre todo en la cabeza.®

MANIFESTACIONES EXTRACUTANEAS

Dentro de las complicaciones sistémicas la mas frecuen-
te es la ocular, pudiendo presentarse infiltrados de his-
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tiocitos en el iris, cuerpo ciliar, epiesclera y orbita, lle-
gando en ocasiones a aparecer un tumor localizado o
difuso del iris, glaucoma unilateral, uveitis, heterocro-
mia del iris y proptosis.?

Laincidencia va de 0.3 a 0.5%.% La complicacién mas
temida del XGJ es la hemorragia de la camara anterior
(hifema), con el consiguiente glaucoma secundario que
puede originar ceguera.*

Siguiendo la frecuencia de localizacidn extracutanea
en segundo lugar se afecta el pulmén seguido por el
higado,® muy raramente se ha comprobado la afecta-
ciéon pulmonar, testicular y pericardica.t

Generalmente las lesiones viscerales son asintomaticas,
pero pueden originar complicaciones graves que requieran
un tratamiento médico o quirdrgico mas enérgico.*

ENTIDADES ASOCIADAS

En 1960 Marten y Sarkeni sugirieron la asociacion entre
XGJy anormalidades pigmentarias.'? Se han reportado
la coexistencia de manchas café con leche y XGJ, cuan-
do existe historia familiar de neurofibromatosis tipo 1.2

Se ha asociado también el XGJ con leucemia de ni-
flos pequefios (xantoleucemia), la mas frecuente es la
leucemia mielocitica crénica juvenil (LMCJ), en ellas los
XGJ son multiples, aunque pueden ser solitarios. Exis-
ten varios reportes de la triple asociacion de neurofibro-
matosis |, LMCJ y XGJ en el 40% de los casos.??#12

La razén de esta asociacion se desconoce pero la
localizacion del gen que estimula la colonia de granulo-
citos se encuentra en el cromosoma 17q; 11-q, 22 que
parece que incrementa el riesgo de oncogenesis en la
neurofibromatosis tipo 1.1

CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS

La morfologia del infiltrado varia de acuerdo a la evolu-
cion clinica de las lesiones.® Con microscopia 6ptica en
las lesiones recientes se pueden observar acumulos
grandes de histiocitos sin lipidos, entremezclados con
células linfoides y eosindfilos, algunos histiocitos pre-
sentan citoplasma claro y vacuolado, por incorporacion
de material lipidico.

En las lesiones maduras existe infiltrados granulo-
matosos, con células espumosas, gigantes de cuerpo
extrafio y gigantes de Touton, con una corona de nud-
cleos y citoplasma espumoso periférico.1371013

En lesiones regresivas se observa proliferacion de
fibroblastos y fibrosis.>*®

La microscopia electronica muestra macréfagos con
seudopodos complejos.t® En las lesiones maduras los
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macrofagos contienen concentraciones variables de Ii-
sosomas con lipidos; aunque éstos en su mayoria se
hallan localizados en vacuolas sin membrana trilami-
nar.t*!1 Estan ausentes los granulos de Birbeck.3

Los descubrimientos inmunohistoquimicos son mar-
cadores distintivos que pueden ayudar a establecer el
diagnéstico de XGJ y separarla de otras histiocitosis de
células de Langerhans, células no Langerhans y lesio-
nes fibroquisticas.

La proliferacion histiocitica de XGJ es negativa para
la proteina S 100 y MAC-387 y positivos para HMA 56,
HHF 35, KP1, K1IMP, vimentina, factor Xllla, OKT6 (CD1)
qgue es un marcador especifico de células de Langer-
hans.1313

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Las lesiones nodulares de histiocitosis de células de
Langerhans pueden tener caracteristicas clinicas simi-
lares, pero los descubrimientos histolégicos, inmuno-
histoquimicos y ultraestructurales son diferentes, se
encuentran al microscopio granulos de Birbeck, 20% de
las células son positivas para S100.

La histiocitosis cefalica benigna es parte del espec-
tro de XGJ., y se debe diferenciar histologicamente del
XGJ.

El histiocitoma eruptivo generalizado, afecta sélo a
los adultos, se asocia a diabetes insipida en muchos
pacientes, caracteristica; la afectacion de mucosas, no
hay lesiones viscerales.

El xantoma tuberoso aparece sélo en estadios hiper-
lipidémicos, la examinacion histoldgica muestra una pro-
liferacion uniforme de células con un gran citoplasma
€sSpumaoso.

El nevo de Spitz puede ser clinicamente idéntico a
los estadios jovenes de XGJ pero la presencia de célu-
las epiteliales en forma de espina en el estudio histopa-
toldgico es distintivo.

Las formas clinicas tipicas son usualmente diagnos-
ticada por examen histopatolégico, las caracteristicas
clinicas imitan dermatofibromas, nevo dérmico, calcino-
sis cutis, queloides, tumores de anexos, granuloma pio6-
geno, xantoma, queratoacantoma.

El XGJ localizado en los tejidos puede ser confundi-
do con tumores malignos como el rabdomiosarcoma,
fibrosarcoma, fibrohistiocitoma.3#

PRONOSTICO

El XGJ es un proceso benigno, que tiende a revertir
espontaneamente en 3 a 6 afios. En raras ocasiones

puede haber recurrencia en la excision parcial o com-
pleta.t*

TRATAMIENTO

Se puede realizar la excision del tumor por razones es-
téticas o para determinar el diagnéstico.

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 sélo se tratan si interfieren
con las funciones vitales.

En resumen se recomienda el tratamiento conserva-
dor, s6lo en aquellos pacientes quienes presentan NF
1, se debe realizar un seguimiento periddico con toma
de biometria hematica., por el riego de desarrollo de
patologia hematolégica.z*”

CASO CLINICO

Paciente femenino de 3 afios de edad, originaria y resi-
dente de México, D.F; vista por primera vez en la con-
sulta del Centro Dermatolégico Pascua en marzo del
2000.

Presentaba una dermatosis localizada a cabeza de
la que afectaba cara en menton por debajo del labio
inferior. Constituida por una neoformacion exofitica, ele-
vada, hemiesférica, de 1 cm de diametro, de superficie
lisa, en su mayoria exulcerada cubierta por costra san-
guinea, bien limitada y eritematosa (Figuras 1y 2).

Resto de piel y anexos: sin datos patologicos.

Al interrogatorio la madre de la paciente referia una
evolucion de aproximadamente 2 meses, iniciandose con
la presencia de un “granito” debajo del labio inferior, pru-
riginosa, la cual fue creciendo rapidamente. Se refiere
tratamiento con multiples cremas no especificadas, asi
como traumatismo de la lesion.

Por las caracteristicas morfolégicas poco especificas
y la evolucion clinica de la lesién se decide la extirpa-
cién de la misma, la cual es enviada en su totalidad al
servicio de Dermatopatologia con diagnostico de tumor
de anexos vs granuloma piégeno. El reporte describe:
epidermis con una gran ulceracion con fibrina y restos
celulares, en los extremos de la lesién hay acantosis
irregular moderada a expensas de los procesos inter-
papilares. Toda la dermis esta ocupada por una neofor-
macion constituida por un denso infiltrado formado por
numerosos histiocitos vacuolados, linfocitos, eosinofi-
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Figura 3. Se observa una lesion exofitica a expensas de un
infiltrado en la dermis constituido por numerosos histiocitos
con abundante citoplasma claro (H.E. 4X).

Figural. Se muestra lesion unica, en una
paciente de tres afios de edad, de forma
semiesférica, eritematosa, con superfi-
cie cubierta por costra sanguinea,
exulcerada.

Figura 4. Se muestra el detalle del citoplasma espumoso de
las células del xantogranuloma (H.E.40X).

los, células plasmaticas y numerosas células gigantes
multinucleadas tipo Touton, el tejido adyacente presen-
ta vasos dilatados y reaccion inflamatoria linfocitaria leve.

Por lo que el diagnostico definitivo es de xantogranu-
loma juvenil (Figuras 3y 4).

DISCUSION

El xantogranuloma juvenil es una dermatosis cuyas ca-
racteristicas clinicas, morfologicas y evolutivas han sido
poco descritas y variables. En el caso de nuestra pa-
ciente con lesidn Unica ya descrita. El diagnéstico defi-

Figura 2. Lesion exofitica, de aspecto . . ; P -
poco comdin, rodeada por un collarete, nitivo de la misma fue histopatolégico. Su evolucién ac-

eritematosa y pruriginosa. tual es favorable asi como el aspecto estético es bueno.
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Es importante tener en cuenta para el diagnéstico de 6.
esta dermatosis, la edad del paciente, tiempo de evolu-
cion y la presencia de lesiones Unicas y/o multiples, su I.

diversa morfologia y en casos especiales la determina-
cién de examenes complementarios, para ensefianza

de esta entidad. 8
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