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RESUMEN

El Xantogranuloma Juvenil (JXG) es la forma mas frecuente de
Histiocitosis No-Langerhans en la poblacién infantil, de carac-
ter generalmente benigno y autolimitado en algunas formas.
Su presentacion clinica mas frecuente se da en forma de der-
matosis cutdnea como papulas o nédulos, con una o multiples
lesiones, pudiendo también comprometer otros drganos, de
ahi su importancia en el diagndstico clinico-anatomopatolo-
gico, para manejo conservador o inicio de tratamiento mas
agresivo.

Presentamos el caso de un escolar con dermatosis localiza-
da en la cabeza en su forma papular solitaria, sin afectacién
extracutanea, con diagndstico clinico e histopatoldgico de
Xantogranuloma Juvenil Solitario y tratamiento quirurgico fa-
vorable.

PALABRAS CLAVES: Xantogranuloma Juvenil Solitario, Histioci-
tosis No-Langerhans, autolimitada.

ABSTRACT

Juvenile Xantogranuloma (JXG) is the most common form of
Non-Langerhans Histiocytosis in the child population, genera-
lly benign and self-limited in some ways. It is most frequent
clinical presentation is in the form of cutaneous dermatosis,
such as papules or nodules, with one or multiple lesions, also
being able to compromise other organs, hence its importance
in the clinical-pathological diagnosis, for conservative man-
agement or initiation of more aggressive treatment.

We present the case of a school boy with dermatosis locat-
ed in the head in his solitary papular form, without ex-
tracutaneous involvement, with clinical and histopathological
diagnosis of Solitary Juvenile Xantogranuloma and favorable
surgical treatment.

KEY WORDS: Solitary Juvenile Xantogranuloma, Non-Langer-
hans Histiocytosis, self-limited.

INTRODUCCION

El Xantogranuloma Juvenil (XGJ) es una forma frecuente de
histiocitosis sin células de Langerhans (también llamada his-
tiocitosis no X o histiocitosis tipo Il). En 1905 Adamson repor-
t6 el primer caso de XGJ denominandolo xantoma multiple
congénito, también se conoce como nevoxantoendotelioma,
utilizdndose por primera vez en 1912. Sus nombres alterna-
tivos son: xantoma multiple de la infancia, xantoma juvenil,
xantoma neviforme y granuloma juvenil de células gigantes. '
En 1937 Laurb y Lain realizaron la primera publicacion del XGJ
con afeccion visceral. En 1949 Blank y colaboradores reporta-
ron las manifestaciones oculares y en 1954 Helwing y Mack-

nay lo denominaron Xantogranuloma Juvenil con base a sus
hallazgos histopatoldgicos. 2

El XGJ es la variedad mds comun de los xantomas normolipidi-
cos; aparecen en la infancia a partir de los 6 meses de edad, los
lactantes varones son mas susceptibles (relacién de 4:1 a 2),
que se hace mas evidente en los casos de lesiones multiples
(hasta 12:1). Es rara en adolescentes y adultos, pero existen
casos donde aparece entre los 20 y 40 afios de edad (10%).2

Su etiologia es desconocida, origina una reaccién granuloma-
tosa desencadenada por un estimulo traumdtico o infeccioso,
posiblemente secundaria a la produccion de citocinas.?

Se trata de neoformaciones benignas que afectan principal-
mente la piel. Clinicamente se manifiestan como pdpulas
Unicas o multiples, de 1 a 2 cm. de diametro, de coloracion
amarillo-anaranjada, lisas, de consistencia firme, que pueden
aparecer en cara, nuca, tronco y en superficie de extremida-
des. 2 Raramente podrian ser extracutaneas, con afectacion
visceral,®* donde el ojo es el 6rgano mayormente comprome-
tido, pudiendo resultar en la pérdida irreversible de la vision,
sin alterar el estado general del paciente.>*Son factores de
riesgo para el compromiso extracutaneo la edad inferior a dos
afios y la presencia de multiples lesiones.**

El examen dermatoscopico muestra un patrén en “sol ponien-
te”(setting sun pattern),fondo amarillo-anaranjado,”nubes”
(clouds) de depdsitos de un amarillo mas palido y vasos rami-
ficados y lineales.*

Gianotti en 1985 establecidé dos variantes clinicas segun la
forma y tamafio de las lesiones, que siguen utilizandose para
la descripcidn clinica. Distinguid entre formas micronodular o
papular; la mas frecuente, con pdpulas de 2-5 mm; y la forma
macropapular o nodular, con lesiones de hasta 20 mm. Existen
también formas mixtas con papulas que pueden unirse y noé-
dulos de diversos tamafios. Se describe una forma gigante con
nédulos de mas de 2 cm. La forma macronodular estd asocia-
da con afectacion sistémica. ¢

En las formas multiples se realizan pruebas complementarias
para comprobar si existe extension extracutdanea, como exa-
men ocular, ecografia abdominal y RM cerebral, hemograma,
bioquimica, coagulacion y perfil lipidico. En casos neonatales
muy graves pueden hallarse alteraciones de la funcién he-
patica, como hepatoesplenomegalia, ictericia, fallo hepatico
y trombocitopenia. * Puede asociarse a otras enfermedades
como neurofibromatosis tipo 1y tipo 2 y la leucemia mieloide
crénica juvenil. 4

El diagndstico es clinico y anatomopatoldgico. La denomina-
cién “xantogranuloma” se debe a la apariencia histoldgica,
que presentan abundantes vacuolas e histiocitos espumosos
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con células gigantes tipo Touton (se crean de la fusién de ma-
créfagos con un anillo de nucleos rodeados por un citoplasma
espumoso). 4*

La biopsia cutanea es terapéutica en las lesiones solitarias y
diagndstica en todas las formas clinicas de XGJ, con posterior
analisis histolégico e inmunohistoquimico (S100-, CD1a-, Vi-
mentina +, CD68+, anti-F. Xllla +). *

El diagndstico diferencial se realiza principalmente con la His-
tiocitosis de Células de Langerhans; también con la histiocito-
sis benigna cefdlica, xantogranuloma papular, xantomastube-
rosos, histiocitoma eruptivo generalizado, hiperplasia nodular
progresiva,urticaria pigmentosa, reticulo histiocitosis congéni-
ta, dermatofibroma, linfocitoma, mastocitosis, molusco con-
tagioso, hemangiomas y nevus de Spitz.*

Las formas cutaneas no requieren de tratamiento, son autoli-
mitadas. Las lesiones pueden resolverse por completo o dejar
una cicatriz residual. El manejo conservador es el tratamiento
de eleccidn. En los casos de lesidn solitaria la reseccién podria
realizarse en forma estética o bidpsica para diagndstico y te-
rapéutica, no se han descrito recidivas incluso en aquellos con
margenes histoldgicos afectados.>®

Las formas sistémicas con afectacion de importantes érganos
como higado, médula 6sea, SNC, requieren de tratamiento
guimioterdpico, siendo el protocolo LCH-IIl el mas utilizado y
efectivo, pudiendo también requerir radioterapia.*

El prondstico es muy favorable en las formascutaneas, las
cuales involucionan espontaneamente en meses o afios hasta
su desaparicion. Los casos sistémicos con masas retroperito-
neales, hepaticas, médula dsea o SNC suelen tener alta su-
pervivencia con tratamiento quimioterapico y radioterapico,
aunque también estos pacientes tratados podrian cursar con
mayor morbilidad y mortalidad.>®

CASO CLiNICO

Escolar, 5 afios de edad, sexo masculino, reside en Asuncion,
sin antecedentes personales ni familiares de interés. Acude a
la consulta con historia de “grano” Unico, de aparicion espon-
tadnea localizado en regidn posterior de la cabeza, de 21 dias
de evolucion segun refiere la madre, que aumenta de tamafio
con el tiempo, asintomatico. (Figura 1y 2).

No presenta otras lesiones en el resto del cuerpo. Examen fisi-
co por aparato y sistema normal.

La lesion se definia como una papula color rosa-amarillenta,
bordes regulares, limites netos, Unica, de 0.3 cm de didmetro,
de consistencia elastica, localizada en cuero cabelludo, borde
lateral izquierdo de la regidn occipital.

Los diagndsticos clinicos planteados durante la consulta fue-
ron Xantoma Juvenil, quiste de milio post trauma, molusco
contagioso.

Como tratamiento se realizd la extirpacidn total de la lesidn
y posterior radiofrecuencia (potencia 3, pulso 64 Hz, punta
2mm, fluencia 2 joules/cm?), bajo anestesia local con infiltra-
cién de lidocaina al 2%, sin complicaciones. Se envia material
para estudio anatomopatoldgico.

Figura 1. Dermatosis localizada en cuero cabelludo, borde lateral izquierdo de la re-

gion occipital.

Figura 2. A mayor aumento se observa pdpula color rosa-amarillenta, bordes regu-
lares, limites netos, unica, de 0.3 cm de didmetro.
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REVISION

El diagndstico histopatolégico informa denso infiltrado dér-
mico constituido por histiocitos vacuolados, fusiformes, xan-
tomizados con citoplasma espumoso, festoneados y confor-
mando células gigantes de tipo cuerpo extrafio y Touton, con
escasos linfocitos. (Figura 3y 4)

Figura 3. Histopatologia. Vista panoramica de la lesion donde se reconoce un denso
infiltrado dérmico.La epidermis estd conservada. No se identifica epidermotropismo
ni ulceracion epidérmica.

Figura 4.Histopatologia.A mayor aumento se observa que el infiltrado dérmico esta
constituido por numerosos histiocitos fusiformes, de citoplasma espumoso, xantomi-
zados y conformando células gigantes de tipo cuerpo Touton, acompafiados de esca-
sos linfocitos. No se observan eosindfilos.

En base a estos hallazgos clinico-patoldgicos se realizé el diag-
noéstico definitivo de XANTOGRANULOMA JUVENIL SOLITARIO.

COMENTARIOS

Se puede concluir que el XGJ es una enfermedad rara, benigna
y autolimitada, que aparece tipicamente en edad pediatrica. ®

Destacamos este caso por ser una entidad subdiagnosticada
en la consulta dermatoldgica, debido a su escasa frecuencia.

Cabe mencionar la importancia de realizar diagndsticos di-
ferenciales en relacion con esta patologia, como también un
diagndstico rapido con confirmaciéon histoldgica, por sobre
todo en las formas con multiples lesiones en piel, que confiere
un riesgo aumentado de compromiso extracutaneo con afec-
tacion de drganos importantes como la vision, requiriendo en
estos casos un seguimiento multidisciplinario y tratamiento
precoz si asi lo amerite.
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