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RESUMEN SUMMARY

El xantoganuloma juvenil es una enfermedad Juvenile Xanthogranuloma (JX) is an uncommon benign
benigna, poco frecuente en el adulto, forma disease in adults, is part of the group of non-Langerhans
parte del grupo de las histiocitosis de células no  cells histiocytosis, representing 90 % of them and 15% of
Langerhans, representando el 90 % de las these occur in adults. The involvement of other organs is
mismas y el 15 % de éstas, se presentan en el exceptional. The evolution is usually benign with

adulto. El compromiso de otros drganos es resolution of disease.

excepcional. La evolucion suele ser benignacon  We present a case of a female patient of 27 years who
autoresolucioén de las lesiones. had papules with 15 days of evolution, in periocular area,
Presentamos el caso de una paciente de sexo asymptomatic, which were biopsied with histopathologic

femenino de 27 afios de edad, que presentaba diagnosis of juvenile xanthogranuloma.
lesiones papulares de 15 dias de evolucién, en

zona periocular, asintomaticas, las que fueron

biopsiadas con diagndstico histopatoldgico de

xantogranuloma juvenil.

PALABRAS CLAVES KEY WORDS

Xantogranuloma juvenil del adulto; Juvenile xanthogranuloma adult; Juvenile
Xantogranuloma juvenil; Xantogranuloma del xanthogranuloma; Xanthogranuloma adult.
adulto.
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INTRODUCCION

La descripcidn del primer caso de xantogranuloma juvenil (XGJ) fue realizada por Adamson, en 1905,
quien utilizd el término de multiples xantomas congénitos. En 1954, Helwing y Hackney demostraron
el origen fibrohistiocitico de las lesiones y las denominaron xantogranuloma juvenil, término con el
que se las conoce desde entonces. !

Las histiocitosis de células no Langerhans, representan un grupo de enfermedades caracterizadas
por la proliferacion de histiocitos no Langerhans, dentro de las que el xantogranuloma juvenil
representa el 90 %y el 15 % de éstas, se presentan en el adulto. *

El XGJ se presenta clinicamente como pdpulas o nddulos, firmes, de superficie lisa bien delimitada, el
color varia de rojo a rosado, en ocasiones amarillento, de aproximadamente 0.5 a 2 cm de

didmetro. ® Es una enfermedad benigna, de curso autolimitado, que afecta a la piel y sélo
ocasionalmente otros 6rganos.”

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 27 afios de edad, sin antecedentes personales patoldgicos; consulté a
nuestro servicio por presentar lesiones de 15 dias de evolucién, en parpado inferior y regiéon malar
izquierda, de aparicion espontanea, asintomaticas.

Al examen fisico, se observé papulo-nddulos multiples en region malar y parpado inferior izquierdo,
que variaban de 5 mm a 1-2 cm de didametro. Eran eritemato trasltcidas con telangiectasias en su
superficie, de consistencia duroeldstica, no dolorosas a la palpacién, moviles, no adherida a planos
profundos.

Los diagndsticos presuntivos fueron: hidrocistomas multiples, histiocitosis, carcinomas basocelulares
multiples, xantomas eruptivos, sarcoidosis papular.

Por las caracteristicas morfoldgicas poco especificas y la evolucion clinica de las lesiones, se decide la
extirpacion de una de ellas y se envia material para el estudio histopatoldgico.

Figl: papulo-nddulos traslucidos con telangiectasias en parpado inferior y regién malar izquierda.
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La histopatologia evidencié: epidermis con leve hiperqueratosis, destacandose en dermis la
presencia de una infiltracién difusa por células linfohistiociticas, algunas multinucleadas, con
citoplasma claro y espumoso tipo Touton.

Se realizé inmunohistoquimica la que fue: VIN positivo, CD1 a negativo, CD68 positivo y S 100
negativo, confirmando el diagndstico de xantogranuloma juvenil del adulto.

Se solicitaron los siguientes estudios complementarios para descartar compromiso sistémico:
hemograma completo, funcion renal, funcion hepatica, perfil lipidico, monograma, examen
oftalmoldgico, ecografia abdominal, radiografia de térax y de huesos largos. los que se encontraron
dentro de pardmetros normales.

Se le explica la entidad a la paciente y el caracter autoresolutivo de las lesiones sin realizar
tratamiento alguno, indicando seguimiento clinico.

Fig 3: infiltrado linfohistiocitario con células grandes multinucleadas con citoplasma claro espumoso
tipo Touton.
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Fig 6: inmunohistoquimica S 100 negativo.
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DISCUSION

Las histiocitosis de células no Langerhans, representan un grupo de trastornos caracterizados por la
proliferacion de histiocitos, diferentes de las células de Langerhans. El xantogranuloma juvenil
representa del 80 al 90% de las HCNL.

El 15 % de los XGJ se presentan en el adulto llamado: xantogranuloma juvenil del adulto o
xantogranuloma del adulto.

Predomina en los lactantes varones, en adultos no hay predileccidn de sexos. Del 5 al 20% se
presentan al nacimiento, el 75 % aparece en los primeros nueve meses de viday el 15 % en los
adultos. No se han observado casos familiares. >°

Su etiologia es desconocida, no se ha podido demostrar relacién directa con alteraciones, en su
metabolismo. Se cree que es un proceso reactivo a un estimulo no identificado, algunos postulan
que se desencadenan por traumatismos, infecciones, procesos linfoproliferativos. ’

En cuanto a la clinica, suele presentarse como una pdpula o nédulo firme, bien delimitado,
asintomatico, aunque, en ocasiones, dependiendo de su localizacién, tamafio o extension, puede
presentar algdn sintoma. Su color varia de rosado, en los estadios tempranos, a amarillo
amarronado; pueden presentarse telangiectasias en su superficie. ®

Se describen dos tipos de presentaciones clinicas: la variedad papular o micronodular (75% de los
casos) y la nodular o macronodular distribuidas ambas, principalmente en cabeza y cuello.

En cuanto a la forma micronodular las lesiones miden de 2-5 mm, son numerosas y de color rojizo
gue en ocasiones se tornan amarillentas. Se distribuyen generalmente en piel de rostro, cuello, térax
y brazos; pueden afectar mucosas y ojo comprometiendo uvea anterior y conjuntiva epiescleral.

La forma macronodular se caracteriza por uno o varios tumores de 1- 2 cm de didmetro,
cupuliformes, ovales, translucidos, brillantes, con telangiectasias en su superficie; en ocasiones se
asocian con compromiso extracutaneo en pulmones, huesos, con lesiones osteoliticas, rifiones,
pericardio, colon, ovarios, testiculos y mucosas. Existen formas gigantes de 4-10 cm. La coexistencia
de ambas presentaciones clinicas es frecuente, como en el caso de nuestro paciente. 7

La forma juvenil de XGJ puede asociarse a manifestaciones extracutaneas, siendo la mas frecuente la
afectacion ocular con compromiso uveal y hemorragia y glaucoma. Puede asociarse también a
sindromes mieloproliferativos crénicos como: trombocitosis esencial, leucemia linfocitica crdnica,
linfoma de células grandes B, gammapatia monoclonal, urticaria pigmentosa, enfermedad de
Niemann-Pick, diabetes mellitus y neurofibromatosis tipo I. La mayoria de los casos reportados
asociados a estos sindromes, se presentaron clinicamente como multiples xantogranulomas,
xantogranulomas diseminados o xantogranulomas eruptivos.™

La histopatologia de las lesiones es caracteristica, con una inmunohistoquimica que permite
diferenciarlo de las formas mas agresivas de histiocitosis de células de Langerhans. ! Se observa
un infiltrado denso linfohistiocitario, bien circunscrito en dermis papilar, que puede ocupar la
totalidad de la dermis. En las fases mas tempranas se observa un infiltrado histiocitico monomorfo,
sin lipidos. En fases tardias, se observa un infiltrado de células espumosas, que pertenecen a
histiocitos cargados de lipidos, junto con células gigantes tipo Touton y células reactivas tipo cuerpo
extrafio. °

Enla inmunohistoquimica, los marcadores de células macrofagicas, CD68 y HAM56 son positivos, los
marcadores de células de Langerhans S100 y CD1a son negativos. En el estudio ultraestructural no se
encuentran granulos de Birbeck en el interior de las células.™

El diagndstico diferencial clinico se plantea con xantomas (especialmente en las formas multiples),
urticaria pigmentosa, sarcoidosis, hidrocistomas y moluscos contagiosos.

Se recomienda: exploracion fisica, biopsia de la lesion, examen oftalmoldgico, hemograma por
asociarse a otros procesos extracutaneos. Cuando se sospeche localizacién visceral: ecografia
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abdominal y tomografia cerebral, radiografia de térax y huesos largos. El prondstico es favorable; la
evolucidn suele ser benigna, con resolucién espontdnea de las lesiones y con un bajo indice de
recidivas (7%)."

En cuanto a la terapéutica la mayoria de los autores prefieren el seguimiento clinico; en ocasiones se
puede realizar crioterapia local, laser de didxido de carbono (CO2) e incluso extirpacion simple de las
lesiones mas grandes. °

El xantogranuloma juvenil localizado o generalizado, involuciona en forma espontanea en un periodo
variable. Se realiza tratamiento de las localizaciones especiales como la oftalmica, en la que se
pueden utilizar corticoides orales o intraoculares, cirugia o radioterapia.12

El interés del caso es comunicar una patologia sumamente infrecuente en el adulto, con una
inmunohistoquimica caracteristica y destacar la importancia del seguimiento clinico, por la
posibilidad de compromiso extracutaneo y su asociacidén con otras patologias.
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