Dermatol Rev Mex 2012;56(5):358-361

Xantogranuloma juvenil gigante
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RESUMEN

Se comunica el caso de una nifia de un afio tres meses de edad con diagnéstico clinico-patoloégico de xantogranuloma juvenil gigante
en la piel cabelluda. La lesién cutanea era Unica, sin afectacion extracutanea. Este caso representa la involucion espontanea de los
xantogranulomas juveniles gigantes con secuelas minimas, lo que demuestra que, en general, no se requiere la extirpacion quirdrgica

en la fase tumoral de estas lesiones.
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ABSTRACT

This paper reports the case of a 15 months-old female with a giant juvenile xanthogranuloma on the scalp. The lesion was solitary with
no extracutaneous involvement. This report highlights the spontaneous regression of giant juvenile xanthogranulomas leaving minimal
sequelae. Therapeutic intervention such as surgical management is rarely required.
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| xantogranuloma juvenil es la forma de histio-

citosis de células no Langerhans (histiocitosis

clase IT) mas frecuente en ninos."? Se trata de

un tumor benigno, por lo general cutaneo, que
se distingue por uno o mas nédulos de superficie lisa,
inicialmente eritematoso y amarillo-naranja en etapas
posteriores. Aparecen comunmente durante el primer
afio de vida y remiten de manera espontanea a la edad de
tres a seis anos.>* El xantogranuloma juvenil gigante es
una forma rara de xantogranuloma juvenil, casi siempre
solitaria, de 4 a 10 cm de didmetro, y puede estar presente
al nacimiento. El abordaje terapéutico de estas lesiones
gigantes es motivo de controversia.'”
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CASO CLINICO

Se trata de una paciente de un afio tres meses de edad, sin
antecedentes heredofamiliares o personales de importancia,
quien fue llevada a consulta de dermatologia debido a una
dermatosis localizada en la cabeza, en la region parieto-tem-
poral derecha, constituida por una neoformacion exofitica de
superficie y bordes irregulares, bien definidos, de consistencia
firme y color amarillo-naranja. Se encontrd, ademas, una
fisura lineal con costra serohemaética (Figura 1). El tamafio
de la lesion era de 4 x 5 cm de diametro, sin pelo en la su-
perficie. La dermatosis inicio a los nueve meses de edad, con
crecimiento progresivo, sin sintomas agregados.

El resto de la exploracion fisica fue normal; el desa-
rrollo y crecimiento de la paciente concordaron con su
edad. La biometria hematica estaba dentro de parametros
normales. La biopsia de la lesion revelo dermis superficial
y profunda con proliferacion histiocitica acompaiiada de
macréfagos espumosos y células gigantes multinucleadas
de tipo Touton que comprimian la epidermis y la adelga-
zaban focalmente; con numerosos linfocitos, eosinéfilos
y fibroblastos inmersos en toda la lesion (Figura 2). En
el analisis inmunohistoquimico, las células expresaron
CD68 focalmente (Figura 3) y fueron negativas para
CDlay PS 100.
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Figura 1. Neoformacién amarillo-naranja en la piel cabelluda con
fisura lineal.

Figura 2. Proliferacién histiocitica acompafada de macréfagos
espumosos y células gigantes tipo Touton.

Una vez establecido el diagnostico clinico-patologico
de xantogranuloma juvenil gigante, se decidid vigilar
a la paciente en la consulta externa. La evolucion de la
tumoracion se detalla en el Cuadro 1. Un afio tres meses
después del diagnostico (es decir a la edad de dos afios seis
meses), la dermatosis estaba formada por una placa de 3
x 2.5 cm de diametro, piel lisa, adelgazada, amarillenta y
pelo escaso en toda la superficie discretamente deprimida,
de consistencia suave a la palpacion y asintomatica (Figura

Figura 3. Inmunohistoquimica positiva para CD68.

4). El resto de la exploracion fisica general de la paciente
fue normal, con crecimiento y desarrollo adecuados para
su edad.

DISCUSION

El xantogranuloma juvenil es una enfermedad benigna que
afecta predominantemente a niflos menores de dos afios
de edad.'? El término “xantogranuloma” se refiere a los
hallazgos histopatologicos que distinguen a este tumor,
y es suficiente; sin embargo, se mantiene la designacion
tradicional de “xantogranuloma juvenil”, aunque se han
corroborado casos en adultos.>*

El xantogranuloma juvenil afecta a personas de cualquier
razay predomina en varones (1.5:1); no se ha establecido su
incidencia, y aunque puede manifestarse a cualquier edad,
40 a 70% de los casos ocurren en el primer afio de viday 5
a 17% desde el nacimiento.'* No se ha establecido el origen
del xantogranuloma juvenil; probablemente representa un
proceso reactivo a un estimulo ain no identificado (trauma-
tismo fisico, agentes infecciosos, etc.) que desencadena la
produccion de citocinas, activando la proliferacion clonal
de células histiociticas y dendriticas.®?

Las lesiones cutaneas de xantogranuloma juvenil (soli-
taria o multiples) predominan en la cabeza, el cuello y el
tronco superior, aunque pueden afectar cualquier segmento
corporal. La morfologia de las lesiones es caracteristica;
en general, son neoformaciones firmes de aspecto papular
o nodular, bien delimitadas, de milimetros a centimetros
de diametro (0.5 a 2 cm). El color del tumor indica la
evolucion; las lesiones tempranas son eritematosas, pro-
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Cuadro 1. Evolucion del xantogranuloma juvenil gigante

Fecha Visitas de seguimiento * Tamario en cm Superficie en cm?%% Volumen Presencia de pelo
11/03/10 - 4x5 20.00/100 100% No
7/04/10 1ad4m/1m 4x5 20.00/100 70% No
12/05/10 1a5m2m 3.5x3 10.50/52.5 60% No
18/08/10 1a8m/5m 35x25 8.75/43.75 50% No
11/07/11 2a6m/15m 3x25 7.50/37.5 0% Si

La edad de la paciente al diagnostico y toma de la biopsia era de un afio tres meses. * Edad de la paciente/tiempo posterior a la toma

de la biopsia.
a: aflos, m: meses.

Figura 4. Placa lisa amarillenta con pelo escaso.

gresivamente adquieren una coloracién amarillo-naranja
brillante, luego amarillenta y dejan finalmente una placa
de piel adelgazada de color marrén claro. Involucionan
espontaneamente y casi siempre son asintomaticas. Se
han descrito diferentes formas clinicas topografica y
morfoldgicamente atipicas, las cuales son raras y dificiles
de reconocer clinicamente.?*!° El xantogranuloma juvenil
gigante es una forma rara de xantogranunloma juvenil del
que se han descrito en la bibliografia casos congénitos®!-14
y adquiridos de caracteristicas clinicas variables que plan-
tean un problema diagnoéstico con otros tumores benignos,
como los hemangiomas, y malignos, como diferentes tipos
de sarcomas,>%! entre otros.

El xantogranuloma juvenil puede ser una enfermedad
sistémica. Si bien los tejidos blandos subyacentes a la piel
son el segundo sitio mas afectado después de ésta, pueden
aparecer lesiones en los pulmones, el higado, los testi-
culos, el pericardio, los rifiones, los huesos (enfermedad
de Erdheim-Chester), el sistema nervioso central, entre
otros. La afectacion ocular es la manifestacion extracuta-
nea mas frecuente y la que constituye el mayor riesgo de
complicaciones como: glaucoma, hipema y uveitis, entre
otras.!*$ Los nifios menores de dos afios de edad con
xantogranulomas juveniles multiples son los que estan
en mayor riesgo de lesiones oculares,'® por lo que deben
ser valorados por el oftalmélogo en forma rutinaria. La
afectacion de otros organos es, en general, asintomatica
y la regresion de las lesiones es espontanea, por lo que
su busqueda esta justificada solamente si hay sintomas
agregados. No se ha comprobado una mayor frecuencia
de enfermedad sistémica en pacientes con xantogranuloma
juvenil gigante.>6!!

A diferencia de otras xantogranulomatosis, el xanto-
granuloma no se asocia con alteraciones metabolicas,
hiperlipidemia o diabetes mellitus;' sin embargo, esta
comprobada su relacion con la neurofibromatosis tipo 1,
ya que en los afectados aumenta el riesgo de leucemia
mieloide crénica juvenil &7

El diagnoéstico se basa en las caracteristicas clinicas
del xantogranuloma juvenil, por lo que no es necesario
tomar una biopsia de rutina. La dermatoscopia en manos
experimentadas puede ser de utilidad para apoyar el diag-
nostico clinico.?*?' La exploracion fisica completa y un
interrogatorio exhaustivo son obligados para determinar
la posibilidad de afectacion en otros 6rganos.

En el xantogranuloma morfoldgica o topograficamente
atipico, el analisis histopatologico es diagnostico, puesto
que revela abundante infiltrado de células vacuoladas entre
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las células gigantes (tipo Touton), linfocitos y eosinéfilos.
En fases tempranas es posible que no haya células tipo
Touton; sin embargo, el cambio de macréfagos vacuolados
al patron histopatoldgico clasico puede darse en periodos
cortos. Desde el punto de vista inmunohistoquimico, los
histiocitos CD1ay S100 negativos descartan la histiocito-
sis de células de Langerhans, y el CD68 positivo confirma
el xantogranuloma juvenil.'¢

En principio no se requiere tratamiento. Los corti-
coesteroides intralesionales disminuyen el tamafio de las
lesiones cutaneas y a la larga puede practicarse reseccion
quirtrgica por razones estéticas. En nifios con afectacion
ocular, el manejo con corticoesteroides intralesionales y
sistémicos es indispensable; la intervencidon quirtrgica se
reserva para casos de hipema o glaucoma. Rara vez es ne-
cesario recurrir a corticoesteroides sistémicos, radioterapia
y quimioterapia para el tratamiento del xantogranuloma
con afectacion sistémica.!!?

COMENTARIO

En general, el xantogranuloma juvenil gigante, inde-
pendientemente de su tamafio y de la afectacion o no de
organos extracutaneos, es de buen pronostico, involuciona
espontaneamente y es asintomatico; por lo que siempre
que un nifio esté dentro de estos parametros es mejor dejar
al xantogranuloma a su libre evoluciéon con seguimiento
adecuado. Con el tiempo puede practicarse una interven-
cion quirtrgica para reducir o eliminar la cicatriz final,
en particular en lesiones solitarias, segin su localizacion.
El caso que se comunica ilustra la evolucion natural de
un xantogranuloma juvenil gigante en la piel cabelluda,
con recuperacion de pelo, aunque escasa. Los padres
estan satisfechos, y la correccion estética, por ahora, ha
sido pospuesta por tiempo indefinido dada la repoblacion
capilar espontanea.

Sin embargo, ante lesiones atipicas, se debe practicar
una biopsia para confirmar el diagnostico, particularmente
en lactantes con tumores cutdneos en la cabeza y el cue-
llo. Igualmente, debe considerarse la posibilidad de una
reseccion quirurgica por razones estéticas si los padres
lo solicitan después de informarles de manera amplia los
pros y los contras. En los casos de xantogranuloma juvenil
gigante que se ulceran y sangran, dificiles de sanar o de
manejar debido, entre otros factores, al sitio afectado, debe
considerarse la extirpaciéon quirurgica.
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