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Xantogranuloma juvenil miltiple, una
manifestacion infrecuente

Juvenile xanthogranuloma, an unusual
presentation.

Tomas Lopez Avella,* York Evans Villamil Ortiz, Edison Humberto Rodriguez,* Manuel
Eduardo Gahona Naranjo?

Resumen

ANTECEDENTES: El xantogranuloma juvenil es una enfermedad infrecuente, tumoral
y de comportamiento benigno; es la mas comin de las histiocitosis de células no
Langerhans. En la mayoria de los casos se manifiesta durante el primer afio de vida
y tiende a curarse en los siguientes cinco afos. Puede manifestarse como nédulos,
pépulas o placas que varian entre 0.5 y 2 cm de didmetro, de color pardo, eritematoso
o amarillento. Afecta la cabeza, el cuello o el tronco superior. Su manifestacién mas
frecuente se distingue por lesiones Unicas; sin embargo, en casos excepcionales pue-
de ser mdltiple. El diagndstico es clinico, pero la histologia y la inmunohistoquimica
pueden ser dtiles.

CASO CLINICO: Paciente masculino de tres afos con un cuadro clinico que inicié a
los cuatro meses de edad, consistente en muiltiples lesiones de color amarillento, de
crecimiento progresivo, consistencia firme, permanentes y asintomaticas. En términos
clinicos, las lesiones eran compatibles con xantogranuloma juvenil. El estudio de la
biopsia de un nédulo mostré un infiltrado dérmico histiocitario con marcadores de
inmunohistoquimica positivos para CD68 y XIIIA y negativos para S100 y CD1A, lo
que confirmé la sospecha clinica.

CONCLUSIONES: El dermatélogo debe reconocer la amplia heterogeneidad clinica de
algunas enfermedades y prender las alarmas en caso de sospecha de dafio sistémico
para la toma de conductas pertinentes.
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Abstract

BACKGROUND: Juvenile xanthogranuloma is a rare, proliferative and generally benign
disease; it is also the most common non-Langerhans cell histiocytosis. In most cases it
begins in the first year of life and resolves spontaneously during the next five years. It
can be identified by a nodule, papule or plaque that ranges between 0.5 and 2 cm in
size and varies in color among erythematous, brown and yellow tones. A single lesion
located on the head, neck or upper trunk is the most common manifestation; however,
in rare instances there can be multiple lesions distributed in other parts of the body. The
diagnosis is made clinically, but histology and immunohistochemistry may be useful.

CLINICAL CASE: A 3-year-old male patient presented with a clinical picture that began
at four months of age, consisting of multiple yellowish lesions that were progressively
growing, firm, permanent, and asymptomatic. Clinically, the lesions were consistent
with juvenile xanthogranuloma. A biopsy of one nodule revealed a histiocytic dermal
infiltrate with immunohistochemical markers positive for CD68 and XIlIA and negative
for S100 and CD1A, confirming the clinical suspicion.

CONCLUSIONS: Dermatologists must recognize the wide clinical heterogeneity of
some diseases and be alert to suspected systemic involvement in order to take ap-
propriate action.
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ANTECEDENTES

En 1905 Adamson describi6 al xantogranuloma
juvenil; su nombre proviene de las palabras xan-
tos, que en griego significa amarillo, y granulus,
que significa parte pequefia o grano en latin." Es
una enfermedad proliferativa de curso benigno,
que pertenece al grupo de las histiocitosis de
células no Langerhans; es mas frecuente en
la infancia y se distingue clinicamente por la
aparicion de una lesién solitaria ubicada en la
cabeza, el cuello o la parte superior del tronco.
Esta puede ser un nédulo, placa o papula que
inicialmente tiene un color eritematoso o pardo
que, con el tiempo, tiende a aplanarse y a ad-
quirir una tonalidad amarillenta.?

El diametro de las lesiones varia entre 0.5 y 2 cm;
sin embargo, también puede haber variantes
gigantes de, incluso, 5 cm.?

En casos excepcionales la enfermedad puede
tener manifestaciones extracutaneas, sistémicas
o ambas. La afectacion extracutanea principal-
mente ocurre en el tejido celular subcutaneo
o en tejidos blandos.* Las formas sistémicas
sobrevienen por afectacién nerviosa, hepdtica,
pulmonar u oculary, aunque son muy infrecuen-
tes, pueden generar una morbilidad significativa.
En casos de xantogranuloma juvenil congénito
con dafio multisistémico o visceral pueden re-
querirse estrategias terapéuticas; se reporta una
mortalidad cercana al 20%.*° En la mayoria de
los casos el cuadro tiene alivio espontaneo en
los primeros cinco afios en las formas cutaneas,
extracutdneas o sistémicas.®

CASO CLiNICO

Paciente masculino de tres afios, fototipo III,
sin antecedentes heredofamiliares o personales
relevantes. Fue enviado a la consulta de derma-
tologia por padecer un cuadro clinico que inicié
a los 4 meses de edad, consistente en la apari-
cién de miltiples lesiones de color amarillento,
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de crecimiento progresivo, consistencia firme,
permanentes y asintomaticas.

Al examen fisico se observaron miltiples
nédulos de superficie lisa, algunos de centro
amarillento con halo eritematoviolaceo y otros
mas elevados de color pardo que variaban entre
1.3 y 1.8 cm en la piel cabelluda, en el vérti-
ce (Figura 1A) y la regién occipital; en cuello
posterior paramedial izquierdo (Figura 1B), la
region lumbar izquierda (Figura 2A), el surco del
gldteo izquierdo (Figura 2B) y la cara posterior
del muslo derecho. Figura 3

Asimismo, en las extremidades inferiores tenia
nédulos subcutaneos asintomaticos. En la der-
matoscopia las lesiones de la piel cabelluda
mostraron un patrén en sol poniente. En térmi-
nos clinicos, las lesiones eran compatibles con
xantogranuloma juvenil; sin embargo, al ser un
cuadro de manifestacién multiple y de locali-
zacion atipica, se tomé una biopsia del nédulo
del muslo derecho, con hallazgo de un infiltrado
dérmico histiocitario con marcadores de inmu-
nohistoquimica positivos para CD68 y XIIIA y
negativos para S100 y CD1A. La coloracién de
Fite-Faraco fue negativa. El estudio patolégico
confirmé la sospecha clinica.

Se inici6 seguimiento y se solicitaron estudios
de imagen. El paciente asistié a consulta de
control a los 10 meses de la primera valoracién
sin la aparicion de lesiones nuevas o sintomas
sistémicos. Las ecografias reportaron lesiones
nodulares en el tejido celular subcutaneo de las
extremidades inferiores y biometria hematica
dentro de limites normales, sin evidencia de
dano visceral en otros estudios de imagen. Se so-
licité valoracion por el pediatra y el oftalmélogo
que descartaron afectacion sistémica.

DISCUSION

El xantogranuloma juvenil se distingue por la
aparicion de una lesion solitaria en un 67-76%
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Figura 1. A. Nédulo amarillo palido con halo erite-
matoviolaceo. B. Lesién papulonodular marrén, con
un didmetro de aproximadamente 1 cm, en la parte
superior izquierda de la nuca.
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Figura 2. A. Region lumbar: nédulo eucrémico de
apariencia residual. B. Surco del gldteo izquierdo:
n6dulo pardo eritematoso con tonos amarillos en el
polo superior.

Figura 3. Nodulo eritematoviolaceo ubicado en el
limite superior de la fosa poplitea derecha.
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de los casos; sin embargo, puede tener aparicion
mdltiple en aproximadamente un 10%.” Las lo-
calizaciones tipicas son la cabeza, el cuelloy el
tronco superior; sin embargo, en el paciente del
caso llamé la atencion la localizacion lumbar,
gldtea y de los miembros inferiores.® También se
han reportado casos mdltiples de predominio en
la region periocular.’

Desde el punto de vista clinico, se caracteriza
por nédulos que inicialmente son pardo-erite-
matosos elevados, con posterior aplanamiento y
cambios a una coloracién amarillenta central &1°
secundario al aumento de contenido lipidico y
posterior alivio.® En términos dermatoscopicos,
se describe el patrén de sol poniente.'"

El dano extracutaneo es infrecuente; se caracteri-
za por nédulos o tumoracién en el tejido celular
subcutaneo o tejidos blandos profundos, como
se ha descrito en estudios ecograficos.?

Desde el punto de vista patoldgico, el xantogra-
nuloma juvenil es positivo para los marcadores
CD68 y XIIIA y negativo para los marcadores
S100 y CDTA." La biopsia puede ayudar a di-
ferenciarlo de otros padecimientos al tener en
cuenta las siguientes consideraciones:

Histiocitosis de células de Langerhans: clinica-
mente puede simular la dermatitis seborreicay la
dermatitis del panal; son papulas pequefias que
tienden a confluir formando placas con areas
purpuricas y costras hematicas, con inmunohis-
toquimica positiva para S100 y CD1A."?

Xantoma diseminado: comparte caracteristicas
histolégicas e inmunohistoquimicas con el xan-
togranuloma juvenil, pero se diferencia porque
afecta a adultos jévenes, muestra dafio mucocu-
taneo y la distribucién de las lesiones es simétrica.

Xantoma eruptivo: ocurre en la adultez asocia-
do con hipertrigliceridemia; clinicamente se
caracteriza por placas pardo-amarillentas en los
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gldteos y las zonas de extension en los codos y
las rodillas.™

Xantoma tuberoso: se diferencia porque afecta
a pacientes con hipercolesterolemia con lipo-
proteinas de baja densidad (LDL) elevadas, en
areas de presion como los gliteos vy las rodillas,
con células espumosas y ausencia de células
gigantes de Touton.

Dermatofibroma: se diferencia porque suele
ser una papula localizada frecuentemente en
las extremidades que aparece luego de un trau-
matismo o proceso inflamatorio y que, ademas,
se manifiesta en ninos mayores y adultos'> con
signo de Fitzpatrick positivo. Histolégicamente
se distingue por la proliferacién de fibroblastos.

Neurofibromatosis: causa tumores cutaneos de
consistencia blanda, sésiles o pediculados.’

El dano cutaneo, al igual que el subcutaneo y de
tejidos blandos, no requiere ningln tratamiento
porque se alivian de manera espontanea;* sin
embargo, en casos de crecimiento progresivo, se
ha descrito la administracion de corticosteroides
topicos de mediana potencia.'

Los pacientes con afectacion ocular o periocular
que ponga en riesgo la funcionalidad deben ser
enviados al oftalmélogo para recibir tratamiento
quirdrgico.® Las principales manifestaciones
sistémicas son los sintomas neurolégicos se-
cundarios a un efecto de masa sobre el sistema
nervioso central o un dafio hepatico severo por
efecto de masa sobre el higado, casos que pue-
den llevar a la muerte y requieren tratamiento
quirargico.”'”'® También se ha descrito asocia-
cién con neurofibromatosis tipo 1 y leucemia
mieloide crénica juvenil.

CONCLUSIONES

El dermatdlogo, ademas de aliviar a los padres,
debe reconocer la amplia heterogeneidad clinica
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de algunas enfermedades y prender las alarmas
en caso de sospecha de dafo sistémico para la
toma de conductas pertinentes. En el paciente
del caso fue de suma importancia la atencién
al pediatra poque podria tener mayor riesgo
de leucemia y para la practica de estudios de
imagen para descartar dafio visceral.
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