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RESUMEN SUMMARY

Se presenta una femenina de dos afios y tres A female of two years-old with congenital disseminated
meses de vida, con dermatosis congénita dermatosis, characterized by several distinct sessile and
diseminada, caracterizada por varias firm tumors larger than 1-2 cm, was compatible with

tumoraciones sésiles bien definidas, mayores de  multiple xanthogranuloma, no internal disease appears
1-2 cm de tamafio, duras al tacto, compatibles get involved.

con xantogranuloma multiple sin involucro

patoldgico interno.
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INTRODUCCION

El xantogranuloma juvenil corresponde a una histiocitosis de células no Langerhans, de naturaleza
benigna y autorresolutiva en un intervalo variable, que oscila entre los 6 meses y 7 afios. Se observa
en nifios pequefios desde el nacimiento o durante los primeros dos afios de edad; rara vez en la
poblacion adulta. Desde el punto de vista andtomo-patolégico se caracteriza por la proliferacion
dérmica aberrante de macréfagos repletos de lipidos, sin relacién demostrada con alteraciones
metabdlicas. Se ha sefialado una mayor frecuencia de leucemia mielogénica crénica juvenil, en casos
diseminados aislados o asociados con neurofibromatosis tipo |, especialmente la variante
micronodular **?.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta una paciente femenina de dos afios y tres meses de edad, en el Servicio de Dermatologia
del Hospital para el Nifio, del Instituto Materno-Infantil en el Estado de México. A la exploracién
fisica se observan varias neoformaciones sobreelevadas sésiles, hemiesféricas, bien definidas, duras
a la palpacion, del color de la piel o rosado-amarillentas de escasos 1-2 cm de didmetro; se localizan
en cara, cuello y tronco; asintomaticas (Figs 1,2,3). No hay tendencia a la agrupacion y confluencia.
Los padres niegan antecedentes perinatales y personales patoldgicos de interés; afirman su aparicién
congénita con estabilidad en numero y tamafio. Antes fue tratada en varias ocasiones por un médico
particular, con preparados queratoliticos a base de acidos salicilico y lactico, sospechando la
existencia de verrugas vulgares diseminadas, aunque sin respuesta terapéutica alguna. La
protocolizaciéon del caso solicitando analitica sanguinea, exudado faringeo, placa simple de torax y
examen general de orina: no mostrd ninguna alteracion. Previo aseo con torunda alcoholada e
infiltracién anestésica de una de las lesiones, se realiza una toma biopsia con sacabocado desechable
de 6 mm, para estudio histopatoldgico.

Se informa un denso infiltrado dérmico, mal definido de histiocitos fusiformes festoneados y
poligonales de citoplasma eosinofilico, sin epidermotropismo ni extension anexial con escasos
linfocitos y neutrdfilos, ademas de algunas células gigantes multinucleadas tipo cuerpo extrafio, sin
atipias. Se sugiere el diagndstico de xantogranuloma juvenil (Figs 4y 5). De acuerdo con el resultado
y la correlacion clinico-patoldgica, se explica a los familiares la naturaleza benigna y probablemente
resolutiva del padecimiento de manera espontanea. Insistieron en la eliminacién quirurgica de cada
una de las lesiones, bajo anestesia local por razones cosméticas. Se recomendd vigilancia periddica
cada 6-8 meses; algunas tumoraciones redujeron su volumen, otras desaparecieron hacia los cinco
afios de edad sin intervencion alguna 3
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Fig 2: neoformaciones sésiles del color de la piel y amarillentas.
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Fig 4: H&E, 40X: denso infiltrado dérmico de histiocitos y escasos linfocitos.
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Fig 5: H&E, 400X: célula gigante multinucleada tipo Touton.
COMENTARIO

Mc Donagh en 1912 lo denomina nevoxantoendotelioma, quien sostuvo su derivacion a partir del
endotelio; posteriormente Helwig y Hackey considerando una proliferacion dendrocitica dérmica,
incorporaron el término de xantogranuloma juvenil. Aunque de aparicion infrecuente se agrupan en
dos variantes clinicas principales: la micronodular con pequefios y numerosos elementos menores de
10 mm de tamafio, comuUnmente situados en la parte superior del cuerpo y la forma macronodular,
tal como es el caso presentado, de contadas neoformaciones cupuliformes aisladas y dispersas; en
algunos casos pueden darse presentaciones mixtas. En nifios regularmente no existe compromiso
extracutaneo y por desinfiltracion centrolesional progresiva, dejan con el tiempo discromias y
discreta atrofia anetodérmica postinflamatoria. Los estudios inmunohistoquimicos especificos,
permiten diferenciar la estirpe celular monocito-macrofagica, que integra el xantogranuloma juvenil
del patrén propio, de las histiocitosis de células de Langerhans. Aunque no ocurrié en nuestro
paciente, hay que descartar compromiso extra tegumentario particularmente ocular, con la
detallada anamnesis y estudios complementarios 6,789,
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