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RESUMEN

El xantogranuloma juvenil (XJ) es una patologia benigna que representa la forma mas comun de histiocitosis de células no
Langerhans. Fue descrita por primera vez por Adamson en 1905 como xantoma multiple, reportando el caso de un nifo de 2 afos
con multiples lesiones xantomatosas congénitas 1. La entidad se caracteriza por la presencia de papulas o nédulos firmes de
coloracién rosada o amarillo amarronada, que comprometen, principalmente la piel, y de forma excepcional, otros érganos
incluyendo los pulmones, huesos, corazén y tracto gastrointestinal. . El xantogranuloma juvenil es cominmente un desorden
pediatrico, manifestandose generalmente durante el primer afio de vida. Se presenta a continuacién un caso clinico con diagndstico
deestaentidad en el Hospital Privado de Comunidad de Mar del Plata.

cién. Al examen fisico presentaba una lesiéon tumoral
hemisférica de 0.5 cm de diametro localizada en la
muneca derecha. La misma tenia una coloracion

CASOCLINICO

Paciente de sexo masculino, nacido pretérmino

extremo (27 semanas de edad gestacional), cursando
internacion en Neonatologia por enfermedad de
membrana hialina y distress respiratorio agudo.
Solicitaron interconsulta al servicio de Dermatologia
alos 71 dias de vida por presentar lesiéon en dorso de
mano derecha de aproximadamente 1 mes de evolu-

b

rosa-anaranjada, era duro elastica a la palpacion,
movil e indolora (Figura 1a,b). En la dermatoscopia
presentaba coloracion homogénea anaranjada ama-
rillenta, rodeada por halo eritematoso con vasos
lineales ramificados localizados en la periferia (Figu-
ra 1¢). Sin otros hallazgos en el examen fisico derma-

Figura1a, b.Fotos del pacientealos 71 dias de vida que evidencia una lesién nodular rosa-anaranjada, duro-elastica y moévil ala palpacion.
Figura 1 c. Foto de la dermatoscopia del paciente al momento de la evaluacién, que evidencia una coloracién homogénea anaranjada amarillenta,
rodeada por halo eritematoso con vasos lineales ramificados localizados en periferia tipicos de este tipo de lesiones.
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Figura 2. Imagen tomada al control de los 4 meses de edad, que
muestra un marcado aumento del tamafio con evidencia de cambio
progresivo dela coloracién a amarillo-amarronado.

tolégico, se plantea como diagnostico presuntivo xan-
togranuloma juvenil.

La ecografia de piel y partes blandas describio
una imagen nodular en el tejido celular subcutaneo
redondeada, hipoecoica, no vascularizada, de bordes
netos, sin realce posterior ni sombra lateral de 6 x 6 x
4 mm. La ecografia abdominal y el examen oftalmol6-
gico descartaron compromiso visceral.

Se realiz6 biopsia cutanea que evidencio prolifera-
cién difusa de células algo ahusadas de nucleos ova-
les con citoplasma claro, ocasionalmente espumo-
sos. No se observaron mitosis ni atipias. Las tecnicas
de imunohistoquimica arrojaron CD68: Positiva , y
Citoqueratina AE1-AE3, actina musculo especifica,
desmina y CD34: Negativa (Figura 4y 5).
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Con los datos obtenidos se arribé al diagnostico
de Xantogranuloma Juvenil Solitario.

Durante el seguimiento clinico del paciente se
constata a los 4 meses de edad crecimiento progre-
sivo de la lesion tumoral, observandose componen-
te cutaneo con eritema, telangiectasias, descama-
cién y componente subcutaneo que sobrepasa los
limites de la muneca (Figura 2). Se realiza intercon-
sulta con servicio de cirugia pediatrica y se decidié
junto a la familia del paciente realizar manejo
expectante con seguimiento estrecho de la lesion.
Continua actualmente realizando controles en otra
institucion de la ciudad.

DISCUSION

El xantogranuloma juvenil es un patologia benig-
na y poco frecuente, que representa la histiocitosis
de células no Langerhans mas comun. Su etiologia
no esta completamente definida, pero, en la actuali-
dad, se lo incluye dentro del grupo de histiocitosis
derivadas de las células dendriticas *. El término
“xanto” tiene relaciéon con las células histiociticas
que tienen un grado progresivo de lipidizaciéon en
ausencia de un trastorno metabélico™.Es una enfer-
medad autolimitada que ocurre generalmente
durante la infancia o adolescencia temprana, mani-
festandose en el 40 a 70% de los casos dentro del pri-
mer afno de vida

Clinicamente se caracteriza por lesiones tipo
papulas, placas o nodulos de 0,5 a 2 cm de diametro
con una superficie lisa y firme , bordes bien defini-
dos y una coloracién rosada o amarillo amarrona-
da. Tipicamente la coloracién cambia a lo largo del
curso evolutivo en virtud de la magnitud del infiltra-
do xantogranulomatoso. La cara, el cuello y las
extremidades superiores son las regiones mas afec-
tadas por esta entidad, siendo las lesiones general-

Figura 3 a, b. Imagen de la tincién con hematoxilina y eosina que muestra proliferacion difusa de células algo ahusadas de nucleos ovales con
citoplasma claro ocasionalmente espumoso.
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Figura 4. Tincién inmunohistoquimica con S100 que evidencia tincién
delas estructuras nerviosas de la muestra con ausencia de tincién de las
células tumorales, hallazgo tipico y fundamental para diferenciar esta
patologiadela Histiocitosis de células de Langerhans.

mente solitarias.

Existe en ocasiones afectacion sistémica de 6rga-
nos como los pulmones, el higado, el bazo, los hue-
sos y el sistema gastrointestinal °.

El hallazgo histopatolégico caracteristico es la
presencia dérmica de un denso infiltrado de células
espumosas (histiocitos) con reacciéon de cuerpo
extranoy células gigantes de Touton, patognomoni-
cas de esta entidad. En la inmunohistoquimica, las
células de Touton son positivas para CD68 (marca-
dor de macrofagos), mientras que muestran negati-
vidad para S100y CD1a, lo que descarta histiocito-
sis de células de Langerhans °.

El pronéstico y tratamiento del xantogranuloma
juvenil esta determinado por la localizacion de la
lesion. Las lesiones solitarias son generalmente ino-
cuas y autolimitadas mostrando regresién completa
a los 5 anos de edad. Se ha reportado en ocasiones
afectacion ocular , como asi también una asociacion
con la neurofibromatosis de tipo 1 y la leucemia mie-
loide crénica, por lo que es fundamental una evalua-
cion integral del paciente que incluya un segui-
miento multidisciplinario y la realizaciéon de estudios
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Figura 5. Imagen de la inmunohistoquimica que evidencia marcacién
de las células tumorales con CD68 (marcador de macréfagos), hallazgo
clasico del XantogranulomaJuvenil.

complementarios para descartar otras afecciones
descritas previamente segun el criterio y sospecha
clinica.
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