RETO DIAGNOSTICO

Responsable Dra. Ingrid Rivera
Nodulo facial en lactante
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Figura 1y 2: Nodulo amarillo marron, firme, consistencia blanda, indoloro; Figura 3: Rectificacion del epitelio, infiltrado
difuso en dermis superficial y profunda; Figura 4: Presencia de células gigantes multinucleadas, células de Touton.
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RETO DIAGNOSTICO

¢CUAL ES SU DIAGNOSTICO?
XANTOGRANULOMA JUVENIL

Discusion

El xantogranuloma Juvenil (XGJ) es una patologia inusual,
benigna y autolimitada perteneciente al grupo de las histiocitosis
de células no Langerhans. Se caracteriza por papulas y ndédulos
solitarios o multiples rojo-amarillentos localizados en la piel y
ocasionalmente, en otros 6rganos'23.

La tipica lesién del XGJ es una papula o nddulo firme, bien
delimitado que mide desde 1 mm hasta 2 cm de didmetro. Las
lesiones en la fase inicial son rosas o rojas y posteriormente
cambian a un color tipico amarillo o pardo-anaranjado. Puede
haber telangiectasias con un aspecto purpurico cubriendo la lesiéon
y en ocasiones la superficie puede estar ulcerada y sangrar, con
prurito asociado. También se han publicado lesiones solitarias de
superficie hiperqueratésica, pediculadas o con morfologia en
forma de placa'2.

Los XGJ pueden clasificarse como: micronodulares, que miden
2-5 mm, o macronodulares, de 0,5-2 cm de diametro. Una
variante poco frecuente es la del XGJ gigante, que mide de 2 a
10 cm. Estas lesiones son congénitas o aparecen en la lactancia'y
pueden tener tendencia a ulcerarse.>.

Hasta 17% de los xantogranulomas infantiles ya estan
presentes al nacer y 70% se desarrollan dentro del primer afio de
vida. En la infancia afecta, principalmente, a varones mientras que
en adultos no hay predileccion por género.

La mayoria son lesiones Unicas. Las lesiones multiples pueden
oscilar desde unas pocas a varios cientos. Pueden estar localizadas
virtualmente en cualquier parte del cuerpo, si bien son mas
frecuentes en la cabeza, el cuello y en la parte superior del
tronco.'4>67:

En este caso, se presento6 al segundo afio de vida como una
lesidn Unica macronodular .

Los hallazgos extracutaneos en los XGJ son poco frecuentes y
menos de 50% tienen lesiones cutaneas asociadas. Los sitios de
afectacion extracutdnea mas frecuente son: los ojos y las érbitas;
el sistema nervioso central; higado/bazo; pulmén, orofaringe y
musculos.>7:

Las complicaciones mas frecuentes son oftalmolégicas, se
observa glaucoma secundario e hifema, en menos de 0,5% de los
casos. La paciente no presentd manifestaciones extracutaneas y
su evaluacion oftalmoldgica fue normal.

Los XGJ se observan con mayor frecuencia en los pacientes
con neurofibromatosis '. Se ha descrito la triple asociacién entre
leucemia mieloide crénica juvenil, XGJ y NF1. También se ha
observado la asociacion entre XGJ y urticaria pigmentosa.®2:1%-

La etiologia del XGJ es desconocida. Se cree que la célula
precursora de la proliferacién de histiocitos son los dendrocitos
intersticiales/dérmicos. Algunos autores plantean que el XGJ
es causado por una reaccion granulomatosa histiocitica en
respuesta a estimulos indeterminados, probablemente fisicos o
infecciosos'~.

El diagnostico del XGJ no es dificil, sin embargo, las lesiones
cutdneas pueden ser errdbneamente diagnosticadas como
Histiocitosis de células de Langerhans, Nevus de Spitz, urticaria
pigmentosa, granuloma piogénico, xantomas y molusco
contagioso.?* El patron desmatoscopico en “sol poniente”revela
un anillo periférico oscuro, con una zona central naranja-amarilla
y vasos puntiformes.

El examen histopatolégico es decisivo en muchos casos. La
morfologia tipica incluye infiltracién difusa de la piel por
histiocitos, células gigantes multinucleadas, células de Touton y
células espumosas con linfocitos y granulocitos. Las células
espumosas se distinguen por su citoplasma vacuolado y nucleo
redondo localizado centralmente. Las células de Touton se
observan en el 85% de los XGJ y se caracterizan por nucleo en
anillo rodeado de citoplasma de contenido lipidico?.

En los casos atipicos la inmunohistoquimica juega un rol
fundamental con tincién negativa para el S100 y CD1a y una
tincién positiva para el factor Xllla, CD68, CD163, fascina y
CD1412,

El pronéstico es favorable en la mayoria de los casos donde no
hay afectacion de érganos internos, ocurriendo la regresion
espontanea entre los 6 meses y los 3 afos. Las lesiones cutaneas
pueden dejar como secuelas atrofia o lesiones semejantes a
anetodermia. Las razones cosméticas son la principal indicacion
para la excision de la lesion. En este caso, se realizd cirugia
excisional considernado el crecimiento progresivo con riesgo
elevado de cicatrizacion inestética (Figura 5).

Los XGJ
combinado

extracutaneos pueden requerir tratamiento
con quimioterapia, radioterapia y terapia

inmunosupresora con corticosteroides sistémicos, ciclosporina,
metotrexate?. @

Figura 5: Cicatriz post quirrgica
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Resumen

El XGJ es una histiocitosis de células no Langerhans benigna y
autocurativa caracterizada por papulas y nédulos solitarios o
multiples, de mayor prevalecia en cabeza, cuello y tronco, que con
frecuencia presentan una regresién espontanea. A pesar que los
adultos pueden estar afectados, es una enfermedad
predominantemente de la lactancia y de la nifiez temprana, que
en ocasiones puede presentarse con manifestaciones
extracutaneas y serias complicaciones. Presentamos el caso de una
lactante femenino de 20 meses con lesion macronodular
localizada en cara de evolucién rdpidamente progresiva. La lesion
fue diagnosticada histolégicamente como XGJ después de la
reseccion quirdrgica total con excelente evolucién postoperatoria.

Palabras claves: nédulo, histiocitosis, xantogranuloma juve-
nil, células de Touton

Diagnosis:
Juvenile Xanthogranuloma

Abstract

The XGJ is a benign and self-healing no Langerhans cell
histiocytosis characterized by papules and solitary or multiple
nodules in head, neck and trunk, which often have a spontaneous
regression. While adults may be affected, it is a disease
predominantly of infancy and early childhood, that sometimes can
occur with systemic manifestations and serious complications. We
present the case of a female infant of 20 months with a rapidly
progressive macronodular lesion located in the face. The lesion
was histologically diagnosed as XGJ after total surgical resection,
with excellent postoperative evolution.

Keywords: nodule, histiocytosis, juvenile xanthogranuloma,
Touton cells
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