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Introduccion

El xantogranulomajuvenil eslalesién xantomatosa masfre-
cuente en lainfancia. Originalmente denominado por Adamson
en 19050 “xantoma mltiple congénito”, posteriormente tomo
el nombre de “nevoxantoendotelioma”, tras la descripcion rea-
lizada por McDonagh's en 5 pacientes en 1912, quien consi-
der6 que derivaba de las células endoteliales. Sin embargo, des-
de que en 1954 Helwing y Hackey® demostraron su origen fi-
brohistiocitico, € término de “xantogranuloma juvenil” es el
més comUnmente usado.

El xantogranuloma juvenil es mayoritariamente sélo cuta
neo. Es una histiocitosis no-X normolipémica de caracter be-
nigno. Su presentacion clinicamuestra gran variacion en cuan-
to a nimero y tamafio de las lesiones, siendo congénitaentre el
20-30 % delos casos. En raras ocasiones existe afectacion vis-
ceral®.

Lasformas macronodulares con afectacion profunda son muy
raras, y su presentacion como lesion Unica plantea problemas de
diagndstico diferencial con algunas lesiones malignas.

Presentamos un caso de un neonato con xantogranulomaju-
venil macronodular profundo solitario sin afectacion visceral.

Observacion clinica

Var6n de 15 dias, asintomatico, que desarrolla una tumora-
cién de 7 x 5x 4 cm en cararadial delamufiecaizquierda, que
experimenta un rdpido crecimiento en las siguientes semanas de
vida. El examen fisico resalta una tumoracién solida, de con-
sistencia dura, con una coloracion central marrén amarillenta,
por debajo de la piel, en tgjido celular subcutaneo, adheridaa
planos profundos (Fig. 1). Sin lesiones satélites ni a otros nive-
les. Sin adenomegalias epitrocleares ni axilares. Con buenamo-
vilidad de los dedos. Laexploracion ocular y otorrinolaringol ¢-
gicason normales.

El hemogramay hioquimica (con perfil lipidico) y sedimento
urinario, se encuentran dentro de los limites normales. Lara-
diografia de térax y antebrazo, ecografia abdominal, cardiaca
y testicular no demuestran ningln hallazgo patol gico.
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Figura 1. Tumoracion en cararadial antebrazo.

Sepracticabiopsia(Fig. 2) detumor localizado entejido ce-
[ular subcutaneo que infiltrala dermis reticular, mostrando un
infiltrado de células histiocitarias con alguna excepcional cé-
[ulagigante tipo Touton, con discreta cantidad de mitosis, y al-
gunos linfocitos y escasos eosindfilos asociados, encontrando
focalmente en la periferia grupos de células xantomizadas.

Estudio inmunohistoquimico; CD68, HAM56, Xlllay
Vimentina positivos; S100 MAC387, Actinay Desmina negati-
vos. En microscopia electrénica no se encuentran granulos de
Birbeck ni miofilamentos.

Ante el aumento de la tumoracion se decide extirpacion qui-
rargica, precisando liberacion de arteriaradial y rama superfi-
cia del nervio radial.

Tras dos afios de seguimiento el paciente se encuentraasin-
tomatico sin recidivay sin alteracion motora ni sensitiva.

Discusion

El xantogranuloma juvenil (XGJ) seincluye clasicamente
enlashistiocitosisno-X con perfil lipidico normal. Aparece con
mas frecuenciaentrelos 6 mesesy los 2 afios, presentandose tan
sélo un 10-15 % en adolescentes y adultos.®
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Tabla |

Autor localizacion zona
Janney(1991) musculo espada
subcutaneo parietal
subcutaneo frontal
Sonoda(1985) muscular cuello
Graaf(1992) subcutaneo espada
subcutaneo parietal
muscular toracico
Marco(1995) subcutaneo antebrazo

Figura 2. Hematoxilina-eosina: a.- Tumor en dermisy tejido celular sub-
cuténeo. b.- Proliferacion homogénea de células de héhito histiocitario con
linfocitos asociados.

Existen diversas formas clinicas®, lamicronodular (2-5 mm),
lamés frecuente, se puede asociar aformas extracutaneas, en es-
pecia oftalmol6gicas. Lamacronodular puede ser multiple o so-
litaria, y puede asociar afectacion visceral. La profunda afecta
al tgjido celular subcutaneo, al musculo esquelético y visceral;
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Localizacion XGJ profundo en edad pediatrica

afectacion visceral tamafio (cm) edad
ausente 15 8 meses
ausente 12 congeénito
ausente 2 3 meses
ausente — nifio
ausente 45 4 meses
ausente 3 2 meses
hepética 5 3,5 afios
ausente 7 15 dias

sin afectacion cutdnea. Esta forma se estima en un 5% del total
de XGJ, siendo muy raras aquellas que afectan exclusivamen-
te a partes blandas®. Existen pocos casos en nifios recogidos en
laliteratura con este tipo de lesion. Nuestro paciente presenta
balatumoracion de mayor tamafio, de entre los comunicados en
laliteraturarevisada. (Tabla1)®M@)

Se localiza con més frecuenciaen lacabezay en € cuello,
aunque puede surgir en cualquier region corporal. Se ha des-
crito afectacion visceral en ojos (iris, érhita, cornea, parpado),
pulmon (peribronquial y parapleural), hepética, 6sea, renal, es-
témago, colon, ovario, testiculo, SNC, epicardio, mucosa oral,
cuerdas vocales.*9. En nuestro caso, localizado en antebrazo,
no encontramos asociacion visceral.

Se puede asociar con manchas café con lechey neurofibro-
matosis, con urticaria pigmentosay con algunos tipos de leuce-
mia®. Su evolucidn es caracteristicamente benigna producién-
dose lainvolucién espontanea de las lesiones cutaneas y pro-
fundas en 1-6 afios. Las lesiones oftalmolgicas, si existen, no
involucionan. No se ha descrito transformacion maligna.o

El diagnostico diferencial desde € punto de vistaclinico de-
be realizarse con e mastocitoma nodular, hemangioma, derma:
tofibroma, reticulohistiocitoma entre Ias tumoraciones benig-
nas; histiocitoma fibroso maligno y rabdomiosarcoma entre
las malignas. Desde el punto de vista histoldgico con la histio-
citosis de células de Langerhans, neurofibroma subcuténeo, sch-
wanoma, dermatofibroma.¢419

El estudio inmunchistoquimico y la microscopia electroni-
capermite establecer la aproximacion diagnostica, diferencian-
doladel resto de histiocitosis.*579)
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