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Xantogranuloma juvenil
multiple: un diagnostico
que se debe considerar
en atencion primaria

Sr. Editor:

El xantogranuloma juvenil o nevoxantoendotelioma, solitario
o multiple, fue descrito inicialmente por Adamson, en 1905, y
la denominaron asi Helwing y Hackney en 1945 al demostrar
su origen fibrohistocitario. Es la forma mas comin de histiocito-
sis no Langerhans en la infancial. Es una entidad rara, general-
mente benigna y autolimitada, de comienzo tipico en la infancia,
con lesiones solitarias o multiples en cabeza, cuello y parte su-
perior del tronco, proximal y distal de extremidades, siendo ini-
cialmente papulas o nédulos rojizos que se tornan amarillentos
y terminan formando miculas o placas'. La incidencia real del
xantogranuloma juvenil es desconocida; entre el 5y el 17% son
congénitos, la mayor parte se presenta antes del primer ano de
vida, un 60 % antes de la primera década de la vida y el otro
40% entre los 14 y 46 anos'™. La distribucion por sexos es igual,
existiendo una predisposicion por el sexo masculino de 5:1 en
los casos de xantogranuloma juvenil multiple!#45. No parece
haber asociacion familiar y suele ser mas frecuente en la raza
blanca que en la negra:34. Muchos autores creen que es una
respuesta reactiva granulomatosa histiocitaria ante estimulos
desconocidos, fisicos o infecciosos?. Los xantogranulomas mul-
tiples son menos frecuentes (20-30%) y aparecen casi siempre
antes del ano de vidal. Gianotti distingue dos variantes clinicas,
una micronodular (multiples lesiones de pequefo tamano) y
otra macronodular (escasas lesiones de gran tamano)!4. El pro-
ceso evoluciona en brotes sucesivos que incluso pueden conti-
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Figura 1. Aspecto de las muiltiples lesiones maculopapulo-
nodulares eritematoamarillentos de tamano
variable, no pruriginosas, que la paciente pre-
senta en cara, cuello, tronco y extremidades.

nuar durante afios’. El metabolismo de los lipidos y de la glu-
cosa es normal®34,

Se trataba de una nina de 10 meses de edad que consulté por pre-
sentar numerosas lesiones maculopapulares eritematosas no prurigi-
nosas en cara, cuello, tronco y extremidades de tamano variable, en-
tre 5-20 mm de didmetro, algunas de las cuales evolucionaron hacia
nédulos amarillentos (fig. 1). La paciente habia estado asintomitica en
todo momento. Se realiz6 biopsia de una lesion papulosa en extre-
midad inferior derecha. En el estudio anatomopatoldgico de la mues-
tra se observo en la dermis superficial una zona con proliferacion de
células histiocitarias con citoplasmas amplios y claros, entremezcladas
con células fusiformes, linfocitos, estructuras vasculares y haces de co-
lageno, asi como ocasionales células multinucleadas gigantes tipo
Touton (fig. 2). Con técnicas de inmunohistoquimica se observé una
reaccion positiva para CD68 y negativa para la proteina S100. Se des-
cartaron localizaciones extracutdneas mediante examen oftalmologi-
co, ecografia abdominal y TC craneal (normales). Las pruebas de la-
boratorio se encontraban dentro de limites normales, incluyendo el
estudio de lipidos. Se inform6 a los familiares la evolucién y pronds-
tico de la enfermedad, y no se realizé ningin tipo de tratamiento de
las lesiones a la espera de su involucion espontinea.

El diagnéstico clinico del xantogranuloma juvenil cutdneo ais-

lado es facil en la mayoria de los casos y no requiere confirma-
cién histologica, en contraste con la lesiones multiples, en las

An Pediatr (Barc) 2004;60(1):87-95

=i SR BV '

Figura 2. Anatomia patologica de una de las lesiones. Las
flechas senalan las células de Touton con sus ti-
picos niicleos anillados, entremezcladas con
histiocitos (hematoxilina-eosina).

que la biopsia suele ser necesaria para descartar otros procesos
patolégicos®*. La histologia de las lesiones presenta una acumu-
lacion de histiocitos entremezclados con células gigantes de
Touton tipica de lesiones maduras, con microscopio electrénico
estas células no tienen granulos de Birbek caracteristicos de las
células de Langerhans. Inmunohistoquimicamente la tincion es
negativa para proteina S100 y CD1a, marcadores de células de
Langerhans, y son positivos otros marcadores histiocitarios como
KP1 (CD68)!. Ocasionalmente, las lesiones pueden tener una
localizacion extracutdnea, siendo el ojo el lugar mas frecuente.
Otras localizaciones son pulmoén, pericardio, tejido retroperito-
neal, riflones, bazo, hueso, laringe, colon, ovario, testes y siste-
ma nervioso central24, El diagnéstico diferencial ha de estable-
cerse con: urticaria pigmentosa, histiocitosis cefélica, xantomas
tuberosos, histiocitoma eruptivo de la nifiez, histiocitoma nodu-
lar progresivo, reticulohistiocitosis congénita, dermatofibroma,
linfocitoma, mastocitosis, angiomas y nevus!34, El xantogranu-
loma juvenil se ha asociado a neurofibromatosis de tipo 1, leu-
cemia mieloide crénica juvenil y enfermedad de Niemann-Pick,
y puede haber incluso una triple asociacion con las dos prime-
ras30. El tipo mdltiple cursa hacia la regresién espontinea en
meses 0 anos, dejando una escara atrofica o un area de pig-
mentacién alterada, por lo que se recomienda el tratamiento
conservador™. El estado de salud del nifo no estd afectado, su
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desarrollo fisico y mental es normal, salvo si hay complicaciones

por su localizacion visceral o por su asociacion con otras enfer-

medades anteriormente citadas!>9.
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