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RESUMEN

Introduccion: el xantogranuloma juvenil (XGJ) se encuentra dentro de las histiocitosis
de células de Langerhans. Es descrita como una enfermedad benigna, caracterizada por
la presencia de neoformaciones papulo-nodulares en la primera infancia (rara en los
adultos) y tiene un caracter autolimitado y autoinvolutivo. Raramente afecta 6rganos
internos; histoldgicamente se caracteriza por inclusiones lipidicas en histiocitos sin
alteraciones metabdlicas de base. El objetivo es presentar el caso de una preescolar
femenina que consulto el servicio de Dermatologia Pediatrica por lesidn en regién axilar.
Caso clinico: paciente femenina de dos afios y diez meses de edad con antecedentes
de nacimiento a término sin complicaciones y esquema de vacunacién completo para
su edad. Requirié hospitalizacion a los cinco meses de edad por bronquiolitis aguda
durante cinco dias, sin necesidad de ingresar a unidad de cuidados intensivos, ni
ventilacion mecanica. La paciente presentaba antecedente paterno de rinitis alérgica.
Conclusioén: las lesiones dermatoldgicas sugestivas de XGJ deben tratarse si causan
sintomas o para establecer su diagndstico. Usualmente son benignas, aunque existen
condiciones especiales a considerar. Rev.cienc.biomed. 2016;7(2):306-309.
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SUMMARY

Introduction: juvenile xanthogranuloma (JXG) is found within histiocytosis of
Langerhans cells. It is described as a benign illness characterized by the presence
of nodular papules neoformations in the early childhood (rarely in adults). It has a
self-limited characteristics. Rarely, this illness affects internal organs; histologically
is characterized by lipid inclusions in histiocytes without basic metabolic alterations.
The case is about a pre-school female child, who consulted the Pediatric Dermatology
service due to axillary injury.

Case report: two years-old female patient with medical history of term birth without
complications and completed immunization schedule, according to her age, required
hospitalization at 5 months of age for acute bronchiolitis during 5 days, without the
need to enter the Intensive Care Unit or mechanical ventilation. The patient presented
paternal medical history of allergic rhinitis.

Conclusion: dermatological lesions suggestive of JXG should be treated if they cause
symptoms or to establish a diagnosis. Usually they are benign, although there are
special conditions to consider. Rev.cienc.biomed.2016;7(2):306-309.
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INTRODUCCION

El xantogranuloma juvenil (XGJ) fue descrito
inicialmente por Adamstown en 1905,
bajo el término de xantomas multiples
congénitos, término cambiado luego a nevo
xantoendotelioma por Mac Donagh en 1912.
Con respecto a su etiologia, en 1919, Helwig
y Hackney desmintieron la relacién de esta
patologia con nevos o células endoteliales.
Luego, en 1954, cuando demostraron su
origen fibrohistiocitico, fue denominado
xantogranuloma juvenil (1).

Es una rara enfermedad que comprende
la mas frecuente de las histiocitosis no
Langerhans (o tipo II). El 70% de las
lesiones aparecen en el primer afio de vida,
incluyendo el 34% que se encuentra desde el
momento del nacimiento, mientras que solo
un 15% o menos, se dan en la adolescencia
o en la vida adulta (1,2).

CASO CLINICO

Paciente femenina, de dos afios y diez meses
de edad con antecedentes de nacimiento a
término sin complicaciones y esquema de
vacunacion completo para su edad, requirid
hospitalizacién a los cinco meses de edad por
bronquiolitis aguda durante cinco dias, sin
necesidad de ingresar a unidad de cuidados
intensivos. Adicionalmente, la paciente
presentaba antecedente paterno de rinitis

alérgica y también cuadros respiratorios
bronco-obstructivos a  repeticion,  sin
requerimientos de ingreso a urgencias, ni
hospitalizacion.

Durante la consulta se encontré dermatosis
localizada en axila izquierda, lesidon Unica
constituida por una neoformacion de 0.4 cm
de didametro, cupuliforme, de color parduzco,
dolorosa con dos meses de evolucion. En el
examen fisico la consistencia era cauchosa y
sin sangrado a la manipulacién. Figura N° 1.

Figura N°1. Lesion en region axilar de 0.4 cm de
diametro, consistencia cauchosa, color parduzco y sin
sangrado.




Figura N©2. Histologia de la lesion. Infiltrado por células
linfocitarias, mezcladas con histiocitos espumosos y
algunas células de Touton. No se observaron atipias.
Xantogranuloma juvenil.

Al momento de la consulta, la madre de la
paciente referia que la lesion habia aparecido
de un tamafio menor y habia aumentado
progresivamente, produciendo dolor. No se
observaron alteraciones en otros lugares, ni
compromisos oculares. Se realizé impresion
diagnéstica de tumor benigno en tronco. Para
establecer el diagnostico, se decidid realizar
biopsia excisional bajo anestesia general. El
procedimiento se cumplid un mes después
de la consulta y la lesion fue enviada a
patologia. No se presentaron complicaciones
intra ni postoperatorias.

En la valoracién histologica se observaba
denso infiltrado  histiocitico,  algunos
xantomisados y otros de aspecto estrellado,
asociados a la presencia de células gigantes
multinucleadas de tipo cuerpo extrafo,
Touton y Langhans. No se observo malignidad
en la muestra. Estos hallazgos definieron el
diagnéstico de XGJ. Figura N°2.

Al siguiente mes la paciente fue valorada nue-
vamente en la consulta, con mejoria total de
los sintomas. Se explicé a la madre el carac-
ter benigno del tumor. Se dio de alta por no
requerir otra intervencidon por este servicio.

DISCUSION

El XGJ es un tipo de lesidn Unica en un 60-
80% de los casos y afecta principalmente la
cabeza y el cuello, pero con la posibilidad
de comprometer cualquier regién corporal.
Cuando se presenta afeccion Unica se conoce
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como XGJ solitario. Se ha descrito que afecta
mas a los lactantes varones (1.5 veces) que
a niflas, pero al llegar a la edad adulta no
hay distinciones por sexo (3,4).

Son papulas o lesiones tuberosas, ovales, bien
delimitadas, de consistencia firme, de color
rojo a naranja, pero que pueden ser parduz-
cas o eritematosas. Pueden desarrollar telan-
giectasias en la superficie. Por otro lado, entre
los sintomas que el paciente puede manifestar
estan prurito intenso, dolor y, aunque es infre-
cuente, ulceraciéon y sangrado (1,3).

El XGJ tiene  dos presentaciones:
micronodular con multiples lesiones de
1-10 mm de didametro y la macronodular,
con menor cantidad de lesiones y mayor
tamafio pudiendo alcanzar hasta dos cm de
didametro. Aunque la primera es la forma
mas frecuente, hasta en un 60%, es posible
gue coexistan las dos presentaciones en un
mismo individuo (5-7).

Raramente afectan mucosas, pero pueden
aparecer en menores de tres afios. Cuando
se localizan en tejido celular subcutaneo
pueden observarse como masas blandas,
bien delimitadas, no dolorosas (1,6).

El compromiso extracutdneo, aunque
raro, estd bien documentado. Descrito
principalmente como compromiso ocular
con lesion uveal. Predominan en menores
de dos afos y tienen la capacidad de afectar
iris, cuerpo ciliar, epiesclera y Orbita. La
complicacion mas temida en estos casos es la
hemorragia de cdmara anterior, con glaucoma
secundario. Con frecuencia, el pulmén vy el
higado son los érganos mas afectados con
lesiones viscerales asintomaticas, pero con
alto riesgo de complicaciones (5).

El XG)J se ha visto asociado a otro
tipo de patologias, tal es el caso de la
neurofibromatosis tipo I, o sea, coexistencia
de manchas “café con leche” con las lesiones
del XGJ. También se ha relacionado con la
leucemia mielocitica crénica juvenil, con
presencia de multiples lesiones y en algunos
casos de forma solitaria. Se ha descrito que el
origen de estas asociaciones se encuentra en
el gen que estimula la colonia de granulocitos
en el cromosoma 17q (1).
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Histopatoldgicamente se caracteriza el XGJ
por denso infiltrado dérmico de histiocitos,
que pueden encontrarse vacuolados, xan-
tomizados con citoplasma espumoso, fusi-
formes con patrén estoriforme, festoneados
con aspecto estrellado y oncociticos con ci-
toplasma eosinéfilo finamente granular. En
las formas cutadneas se pueden encontrar
células gigantes multinucleadas que pueden
ser: [A] Tipo cuerpo extrafio. [B] Tipo Tou-
ton (tienen citoplasma homogéneo central
con una corona de nucleos con citoplasma
excéntrico xantomizado, es el hallazgo his-
topatolégico mas especifico de las lesiones
cutéaneas. [C] Tipo vidrio esmerilado con ci-
toplasma eosinodfilo transparente. Estas cé-
lulas se distribuyen en infiltrados nodulares
dérmicos mal delimitados, que pueden ex-
tenderse a tejido celular subcutaneo, incluso
musculo (9-10).

Con marcadores inmunohistoquimicos se ob-
serva que los histiocitos expresan CD68 en
el 100% de los casos, vimentina, factor XII-
Ia, y lisozima; mientras son negativos para
CD34, actina muscular lisa, S-100 (aunque
hasta un 10% pueden expresarlo) y CD1a.

El principal diagnéstico diferencial de esta
lesion debe hacerse con los xantomas,
especialmente, cuando aparecen multiples
lesiones. Se debe diferenciar de otras
histiocitosis. Cuando en el patrén histoldgico
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se observe alguna atipia, siempre se debe
descartar leucemia, linfoma o sarcoma de
células redondas (8).

El prondstico de XGJ es favorable al tratarse
de un proceso benigno, se puede revertir
entre 3-6 afios. Esta clase de tumores tienen
bajo indice de recidivas que no alcanza el
7%. Tras resecciones incompletas se han
descrito involuciones completas (6-8). El
tratamiento va dirigido a la extirpacidn
de la lesidn sea por fines estéticos o para
confirmar el diagndstico. Se recomienda
tratar siempre las lesiones oculares para
evitar complicaciones secundarias (1).

CONCLUSION

XGJ es una patologia dermatoldgica que
se debe diagnosticar para confirmar que
posee condiciones de benignidad. Se deben
identificar aquellas situaciones que pueden
generar aspectos de riesgo, las asociaciones
con otras patologias y las afecciones oculares.
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