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RESUMEN

E PRESENTA el caso de una lactante de tres meses
de edad, en buen estado general, que desde el
nacimiento presenta lesiones nodulares erite-
mato-amarillentas, de consistencia firme, lisas,
localizadas en el tronco y area proximal de las extremidades,
asintomaticas. Se toman biopsias que reportan xantogranu-
loma juvenil. Se descarté compromiso sistémico.

Palabras clave: Xantogranuloma juvenil, infancia,
benigno.

SUMMARY

We present the case of a 3 month woman baby, in sound
health, which a few weeks after birth; developed reddish to
yellowish, hard, smooth nodules, distributed over the trunk
and extremities, asymptomatic. The diagnostic was made by
biopsy, the pathology reported: juvenile xanthogranuloma.
We didn’t find extracutaneous manifestations.

Key words: Juvenile xanthogranuloma, children, be-
nign.

CASO CLIiNICO

Paciente de tres meses, sexo femenino, quien desde
el nacimiento presenté lesiones eritematosas localizadas
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en el tronco y la region proximal de las extremidades,
asintomaticas.

Al examen fisico se encontré una lactante en buen
estado general y con desarrollo psicomotoradecuado para
la edad; la piel presentaba siete lesiones localizadas en la
region anterior del abdomen, la espalda, los hombros y en el
area proximal de los muslos, consistentes en nédulos erite-
mato-amarillentos con aspecto de béveda, de consistencia
firme, superficie lisa, no descamativas, de aproximadamente
3 mm a 5 mm de diametro, asintomaticas. No se palparon
adenopatias ni hepatoesplenomegatia (Figuras 1-2)

Figuras 1-2. Nodulos eritemato-amarillentos, de superficie lisa,
aspecto de boveda, consistencia firme.
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Cuadro hematico: HB, 10,8 g/dl; hematocrito, 33%;
leucocitos, 8.100 mm3; neutrdfilos, 39%:; linfocitos, 60%;
monolitos, 1%. Extendido de sangre periférica sin altera-
ciones. AST y ALT normales.

Ecografia abdominal total: Dentro de limites norma-
les.

Hematologia descarté compromiso de otros érganos
diferentes de piel.

Oftalmologia descarté compromiso ocular.

Se realizo6 biopsia de piel que evidencié una epidermis
normal sin epidermotropismo; en la dermis, un infiltrado
compuesto por células de citoplasma claro, de aspecto
histiocitico, con nucleo redondeado pequefio, sin atipia
citolégica y con células fusiformes entremezcladas con
fibras de colagenos gruesas. El infiltrado se extiende hasta la
parte superior de la hipodermis. No se encontraron células
de Touton. Las inmunofenotipificacion reporta células CD68
positivas y CD1a negativas. Los hallazgos son compatibles
con una histiocitosis no Langerhans de tipo xantogranuloma
juvenil (Figuras 3-4-5).

Figura 3. En la dermis cé€lulas de citoplasma claro con nucleo
redondeado pequeno y células fusiformes entremezcladas con
fibras de coldgenos gruesas.

Tincion hematoxilina eosina. 40X

DISCUSION

Las histiocitosis pertenecen a un grupo de enfermeda-
des caracterizadas por la proliferacion de macréfagos en
organos y sistemas. Dicha proliferacion puede ser genera-
lizada o localizada. Se reconocen en su clasificacién tres
grandes grupos: histiocitosis de células de Langerhans,
histiocitosis no Langerhans e histiocitosis malignas.
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Figura 4. No presencia de células de Touton. Las células de la
lesion son CD68 positivas.
Tincion CD68 40X

Figura 5. Las cé€lulas de la lesion son CD1a negativas.
Tincion CD1a 40X

El xantogranuloma juvenil es un tumor benigno de piel,
caracterizado por proliferacién de macrofagos; afecta a la
poblaciéninfantily es comun durante el primer afio de edad.
Tiende a ser autoresolutivo y hace parte de las histiocitosis
no Langerhans.’

Su etiologia es desconocida. Se piensa en una respues-
ta de histiocitos frente a un estimulo externo, lo que se evi-
dencia en las lesiones compuestas por células histiociticas
no Langerhans, que forman una reaccion granulomatosa,
con presenciade células espumosas, que acumulan lipidos
y células gigantes.?

La forma juvenil es mas frecuente en varonesen 1:5a 1,
sin predileccion de sexos en adultos. El 75% de las lesiones



Xantogranuloma juvenil

aparecen en el primer ano de vida. Es poco frecuente en
adultos, con pico de incidencia a los 20 afnos.?

Las dos variables clinicas frecuentes del xantogranu-
loma juvenil son una forma nodular pequefa y una forma
nodular grande; esta ultima, la mas frecuente, consistente en
nodulos unicos multiples entre 1-2 cm de diametro, de color
marron-rojizo o amarillo-rosa. Frecuentemente coexisten
ambas formas.?# La localizacion mas comun es en la cabeza
y el cuello, seguida por el torax y las extremidades.'?

Se han descrito lesiones extracutaneas en ojos, pul-
mones, visceras, huesos y SNC, y la manifestacion mas
frecuente es el compromiso ocular, principalmente del iris,
asociado a hifema y glaucoma.

Se han encontrado asociaciones con neurofibromatosis,
leucemia mieloide cronica, anemia, epilepsia y diabetes
insipida.*
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En la anatomia patologica de estas lesiones se observa
infiltrado histiocitario dérmico con linfocitos y como hallaz-
go caracteristico las células gigantes de Touton, ricas en
material lipidico en la periferia. La inmunohistoquimica es
positiva para vimentina, CD68 y factor Xllla y negativa para
proteina S100 y CD1a. Se han descrito variantes sin células
gigantes de Touton, frecuentemente en lesiones maduras,
como ocurrio en este caso.®

Por la caracteristica autolimitada de las lesiones no re-
quieren tratamiento. Tanto las cutaneas como las viscerales
involucionan en 1-6 anos dejando atrofia cutanea o hipopig-
mentacion. En los pacientes debe descartarse compromiso
sistémico. En el caso de existir compromiso extracutaneo se
ha utilizado el tratamiento con quimioterapia, radioterapia,
corticoides y ciclosporina. Los pacientes requieren ademas
seguimiento multidisciplinario.®
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