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Xantogranuloma juvenil: tratamiento
integral de una enfermedad pediatrica
inusual

Juvenile xanthogranuloma: Comprehensive
approach to an unusual pediatric disease.

Beatriz de Guadalupe Pizano Marquez,* Melissa Lomeli Canedo,? Luis Miguel Mo-
reno Lopez?

Resumen

ANTECEDENTES: El xantogranuloma juvenil es una enfermedad muy inusual, princi-
palmente pediétrica; pertenece al grupo de las histiocitosis de células no Langerhans.
Por lo general, afecta la superficie cutanea con alivio espontaneo; sin embargo, también
puede afectar de manera multisistémica, principalmente ocular. En contraste con el
xantogranuloma juvenil cutdneo, la variante sistémica raramente involuciona y puede
tener un curso agresivo con prondstico mas adverso, especialmente ante dafno hepatico
o del sistema nervioso central que requerird un tratamiento mds agresivo.

CASO CLINICO: Paciente masculino de un afio con seis meses de edad que pade-
cia una dermatosis de tres meses de evolucién con aumento progresivo de tamafo,
localizada (lesién Unica) en el tronco anterior, de aspecto nodular, eritematosa y
amarillenta, de consistencia firme de 5 x 5 mm. A la dermatoscopia se observé un
patrén en sol poniente. El estudio de la biopsia por escisién report6 hallazgos com-
patibles con xantogranuloma juvenil. Desde el punto de vista clinico sin aparente
dafo extracutdneo.

CONCLUSIONES: Al ser el xantogranuloma juvenil un padecimiento muy inusual, es
importante hacer un estudio diagndstico de extensién dirigido a los sintomas de quien
lo padece. Los pacientes con miltiples lesiones y menores de dos afios tienen mayor
riesgo de afectacion sistémica, principalmente ocular, por lo que estaria indicada una
evaluacion exhaustiva que permita evidenciarlo.

PALABRAS CLAVE: Xantogranuloma juvenil; histiocitosis de células no Langerhans;
célula gigante.

Abstract

BACKGROUND: Juvenile xanthogranuloma is a very unusual entity, mainly pediatric; it
belongs to the group of non-Langerhans cell histiocytosis, usually affecting the cutane-
ous surface with spontaneous regression; however, it can also affect multisystemically,
mainly at the ocular level. In contrast to cutaneous juvenile xanthogranuloma, the sys-
temic variant rarely involves and can have an aggressive course with poorer prognosis,
especially in the presence of hepatic or central nervous system involvement that will
require more aggressive treatment.

CLINICAL CASE: A one year and six month-old male patient with a dermatosis of three
months of evolution with progressive increase in size, localized (single lesion) on the
anterior trunk with erythematous nodular appearance and yellowish, firm consistency
of 5 x 5 mm. Dermoscopy showed a “sunset pattern”. The excisional biopsy reported
findings compatible with juvenile xanthogranuloma. Clinically without apparent extra-
cutaneous involvement.

CONCLUSIONS: Due to the juvenile xanthogranuloma is a very unusual condition, it
is important to perform an extension diagnostic study directed to the patient’s symp-
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toms. Patients with multiple lesions and younger than 2 years old have a higher risk of
systemic involvement, mainly ocular, so an exhaustive evaluation would be indicated.

KEYWORDS: Juvenile xantogranuloma; Langerhans cell histiocytosis; Giant cell.

ANTECEDENTES

El xantogranuloma juvenil es una enfermedad
muy inusual, principalmente pedidtrica; perte-
nece al grupo de las histiocitosis de células no
Langerhans.” Por lo general, afecta la superficie
cutdnea con alivio espontdneo; sin embargo,
también puede sobrevenir de manera multisisté-
mica, principalmente ocular.?? En contraste con
el xantogranuloma juvenil cutaneo, la variante
sistémica raramente involuciona y puede tener
un curso agresivo con prondéstico mas adverso,
especialmente ante dano hepético o del sistema
nervioso central que requerird un tratamiento
mas agresivo,* por lo que es de gran importancia
conocer y compartir las investigaciones diagnos-
ticas recomendadas actualmente para descartar
el posible dafio sistémico.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de un ano con seis meses
de edad, llevado a atencién médica por sus
padres debido a una dermatosis localizada en
el abdomen de tres meses de evolucién con au-
mento progresivo de tamafo. Se trataba de una
dermatosis localizada (lesién Gnica) en el tercio
medio del tronco, en la cara anterior (constituida
por una lesién de aspecto nodular, eritematosa y
amarillenta, firme, de 5 x 5 mm. Figura 1

i vO u 5
A la dermatoscopia se observé un patrén en sol
poniente, que consiste en regiones amarillas
palidas y un halo eritematoso. Figura 2

Se decidi6 tomar una biopsia por escision en la
que se reportd en la dermis papilar y reticular
una proliferacion difusa conformada por células
fusiformes y epitelioides de tipo histiocitico, de
nicleos redondos y abundante citoplasma claro
vacuolado de aspecto espumoso, con formacién
de mdiltiples células gigantes multinucleadas de
Touton, de distintos tamafios, que revelaron el
diagndstico de xantogranuloma juvenil (Figura
3). Aparentemente el paciente no tuvo dafio
extracutdneo; sin embargo, continda con vigi-
lancia activa.

DISCUSION

El xantogranuloma juvenil se distingue clini-
camente por una papula o nédulo firme de
coloracién amarillo-amarronada con telan-
giectasias en su superficie, bien delimitada y
asintomatica; puede ser micronodular (menor
de 10 mm), macronodular (de 10 mm o mas)
y gigante (de 2 a 10 cm).>® La edad media de
aparicion del xantogranuloma juvenil es a los dos
anos, pero las lesiones pueden estar presentes
desde el nacimiento.>” Su patogenia adn es in-
cierta, se plantea que se trata de un proceso de
tipo reactivo a un traumatismo o una infeccion
viral; se observa lipidizacién progresiva de los
histiocitos en ausencia de hiperlipidemia.> El
xantogranuloma juvenil se ha asociado con otras
enfermedades, incluida la neurofibromatosis
tipo 1 (NF-1) y la leucemia mielégena crénica
juvenil; su relacion no es clara y, de acuerdo
con los dltimos estudios, se concluye que la
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Figura 1. Dermatosis localizada en el tercio medio
del tronco anterior, caracterizada por una lesion de
aspecto nodular, eritematosa y amarillenta, de con-
sistencia firme de 5 x 5 mm.

coexistencia podria ser coincidental debido a
que el xantogranuloma juvenil y la leucemia
mielégena crénica juvenil estdn asociadas con
la neurofibromatosis tipo 1.8

El diagndstico es clinico; sin embargo, por su
apariencia, puede confundirse con el nevo
de Spitz, xantomas o lipomas, por lo que re-
quiere un alto grado de sospecha clinica por
el dermatélogo y un estudio histopatolégico e
inmunohistoquimico para confirmarlo.''"10

Los hallazgos histopatolégicos suelen variar
segln el tiempo de evolucion de las lesiones.
Inicialmente se observan histiocitos monomorfos
con citoplasma vacuolado e infiltrado inflama-
torio difuso; es muy inusual observar células
gigantes de Touton. En cambio, estas células
caracterizan a las lesiones maduras, vistas en el
85% de los casos, asi como células de aspecto

Figura 2. A la dermatoscopia se observa un patén en
sol poniente, consistente en regiones amarillas palidas
y un halo eritematoso.

fusiforme y fibrosis. Por Gltimo, en las lesiones
de larga evolucién se vuelve predominante la
fibrosis, lo que hace mas dificil el diagnéstico.>'?

Las histiocitosis de Langerhans constituyen el
principal diagnéstico diferencial, por lo que la
inmunohistoquimica cumple un papel funda-
mental en el proceso diagnéstico y, por lo tanto,
en el tratamiento y prondstico. Las histiocitosis
de Langerhans son positivas para la proteina
S-100y CDT1a, no se observan las células gigan-
tes de Touton; en cambio, en el xantogranuloma
juvenil, los histiocitos son positivos para CD68
y negativos para CD1ay la proteina S-100."?

La afectacion sistémica se caracteriza por el
dano de dos o mas érganos; el mas frecuente es
el ocular, que ocasiona desde ojo rojo y tumor
en el iris hasta glaucoma con riesgo de pérdida
visual.">'* En el estudio de Samuelov y su grupo,?
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Figura 3. Corte histoldgico de piel, tenido con H y E; en la dermis papilar y reticular se identifica una prolifera-
cién difusa, conformada por multiples células de aspecto fusiforme y epitelioides de tipo histiocitico, que tienen
nicleos redondeados y abundante citoplasma claro vacuolado de aspecto espumoso, con formacién de nume-
rosas células gigantes multinucleadas de Touton de distintos tamafios, aumentos 20x y 100x, respectivamente.

con una muestra de 338 nifos con xantogra-
nuloma juvenil, reportaron manifestaciones
sistémicas en el 0.75% de los casos y oculares
en el 0.24%; concluyeron que probablemente
no esté justificada una valoracion oftalmolégica
de rutina ante la ausencia de sintomas oculares
o visuales.?

Otros 6rganos que se han visto afectados en
la variante diseminada son el higado, el bazo,
el sistema nervioso central y el pulmén, con
complicaciones catastréficas.**'° La edad de
manifestacion de esta variante es mas temprana
(antes de los dos afios) y la existencia de lesiones
cutaneas mdltiples se ha propuesto como factor
de riesgo de dafo sistémico; este hallazgo se
observa en el 67% de los casos con xantogra-
nuloma juvenil sistémico con un periodo de
latencia de meses a afios, por lo que un estudio
de dafo extracutaneo inicialmente negativo en

pacientes con multiples lesiones no excluye
el desarrollo de enfermedad sistémica en un
momento posterior, y es razonable mantener el
estudio diagndstico en el tiempo.*>?

Los estudios de extension recomendados
incluyen hemograma completo, tomografia o re-
sonancia magnética de craneo-térax-abdomen,
perfil metabdlico y examen oftalmolégico.>?

La dermatoscopia es Util para la evaluacion del
xantogranuloma juvenil; el patrén cldsico es el
de sol poniente. Las principales caracteristicas
dermatoscépicas del xantogranuloma juvenil son
la simetria, globulos amarillos, estrias brillantes
y telangiectasias.'

La ecografia es un método no invasivo dtil

ante una lesion solitaria cutdnea que muestra,
caracteristicamente, una lesion hipoecoica, ho-
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mogénea y no vascularizada.>'" Ante la sospecha
de dano al sistema nervioso central o en otro
o6rgano es de gran utilidad la resonancia magnéti-
ca, que suele evidenciar las lesiones ligeramente
hiperintensas en T1 o hipointensas en T2 con
difusividad disminuida y realce homogéneo.

CONCLUSIONES

Debido a que es un padecimiento muy inusual,
que tiene una amplia gama de manifestaciones
clinicas, parece razonable efectuar un estudio
diagnéstico dirigido segin los sintomas, el
examen fisico y los 6rganos mas comdnmente
afectados. Los pacientes con mdltiples lesiones
y menores de dos anos tienen mayor riesgo de
afectacion sistémica, principalmente ocular, por
lo que estarfa indicado un estudio exhaustivo que
incluya una evaluacion oftalmolégica, ademas
de estudios de extension de laboratorio, estudio
imagenolégico como resonancia magnética e
inmunohistoquimica para descartar otro tipo
de histiocitosis.
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