
Introducción
El xantogranuloma juvenil es la lesión xantomatosa más fre-

cuente en la infancia. Originalmente denominado por Adamson
en 1905(1) “xantoma múltiple congénito”, posteriormente tomó
el nombre de “nevoxantoendotelioma”, tras la descripción rea-
lizada por McDonagh’s en 5 pacientes en 1912(2), quien consi-
deró que derivaba de las células endoteliales. Sin embargo, des-
de que en 1954 Helwing y Hackey(3) demostraron su origen fi-
brohistiocítico, el término de “xantogranuloma juvenil” es el
más comúnmente usado.

El xantogranuloma juvenil es mayoritariamente sólo cutá-
neo. Es una histiocitosis no-X normolipémica de carácter be-
nigno. Su presentación clínica muestra gran variación en cuan-
to al número y tamaño de las lesiones, siendo congénita entre el
20-30 % de los casos. En raras ocasiones existe afectación vis-
ceral(4).

Las formas macronodulares con afectación profunda son muy
raras, y su presentación como lesión única plantea problemas de
diagnóstico diferencial con algunas lesiones malignas.

Presentamos un caso de un neonato con xantogranuloma ju-
venil macronodular profundo solitario sin afectación visceral.

Observación clínica
Varón de 15 días, asintomático, que desarrolla una tumora-

ción de 7 x 5 x 4 cm en cara radial de la muñeca izquierda, que
experimenta un rápido crecimiento en las siguientes semanas de
vida. El examen físico resalta una tumoración sólida, de con-
sistencia dura, con una coloración central marrón amarillenta,
por debajo de la piel, en tejido celular subcutáneo, adherida a
planos profundos (Fig. 1). Sin lesiones satélites ni a otros nive-
les. Sin adenomegalias epitrocleares ni axilares. Con buena mo-
vilidad de los dedos. La exploración ocular y otorrinolaringoló-
gica son normales.

El hemograma y bioquímica (con perfil lipídico) y sedimento
urinario, se encuentran dentro de los límites normales. La ra-
diografía de tórax y antebrazo, ecografía abdominal, cardíaca
y testicular no demuestran ningún hallazgo patológico. 

Se practica biopsia (Fig. 2) de tumor localizado en tejido ce-
lular subcutáneo que infiltra la dermis reticular, mostrando un
infiltrado de células histiocitarias con alguna excepcional cé-
lula gigante tipo Touton, con discreta cantidad de mitosis, y al-
gunos linfocitos y escasos eosinófilos asociados, encontrando
focalmente en la periferia grupos de células xantomizadas. 

Estudio inmunohistoquímico: CD68, HAM56, XIIIa y
Vimentina positivos; S100 MAC387, Actina y Desmina negati-
vos. En microscopía electrónica no se encuentran gránulos de
Birbeck ni miofilamentos.

Ante el aumento de la tumoración se decide extirpación qui-
rúrgica, precisando liberación de arteria radial y rama superfi-
cial del nervio radial. 

Tras dos años de seguimiento el paciente se encuentra asin-
tomático sin recidiva y sin alteración motora ni sensitiva.

Discusión
El xantogranuloma juvenil (XGJ)  se incluye clásicamente

en las histiocitosis no-X con perfil lipídico normal. Aparece con
más frecuencia entre los 6 meses y los 2 años, presentándose tan
sólo un 10-15 % en adolescentes y adultos.(5)
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Figura 1. Tumoración en cara radial antebrazo.



Existen diversas formas clínicas(4), la micronodular (2-5 mm),
la más frecuente, se puede asociar a formas extracutáneas, en es-
pecial oftalmológicas. La macronodular puede ser múltiple o so-
litaria, y puede asociar afectación visceral. La profunda afecta
al tejido celular subcutáneo, al músculo esquelético y visceral;

sin afectación cutánea. Esta forma se estima en un 5% del total
de XGJ, siendo muy raras aquellas que afectan exclusivamen-
te a partes blandas(6). Existen pocos casos en niños recogidos en
la literatura con este tipo de lesión. Nuestro paciente presenta-
ba la tumoración de mayor tamaño, de entre los comunicados en
la literatura revisada. (Tabla I)(5)(7)(8)

Se localiza con más frecuencia en la cabeza y en el cuello,
aunque puede surgir en cualquier región corporal. Se ha des-
crito afectación visceral en ojos (iris, órbita, córnea, párpado),
pulmón (peribronquial y parapleural), hepática, ósea, renal, es-
tómago, colon, ovario, testículo, SNC, epicardio, mucosa oral,
cuerdas vocales.(4-9). En nuestro caso, localizado en antebrazo,
no encontramos asociación visceral.

Se puede asociar con manchas café con leche y neurofibro-
matosis, con urticaria pigmentosa y con algunos tipos de leuce-
mia(4). Su evolución es característicamente benigna producién-
dose la involución espontánea de las lesiones cutáneas y pro-
fundas en 1-6 años. Las lesiones oftalmológicas, si existen, no
involucionan. No se ha descrito transformación maligna.(10)

El diagnostico diferencial desde el punto de vista clínico de-
be realizarse con el mastocitoma nodular, hemangioma, derma-
tofibroma, reticulohistiocitoma entre las tumoraciones benig-
nas; histiocitoma fibroso maligno y rabdomiosarcoma entre
las malignas. Desde el punto de vista histológico con la histio-
citosis de células de Langerhans, neurofibroma subcutáneo, sch-
wanoma, dermatofibroma.(4,10)

El estudio inmunohistoquímico y la microscopía electróni-
ca permite establecer la aproximación diagnóstica, diferencián-
dola del resto de histiocitosis.(4,5,7,9)
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Tabla I Localización XGJ profundo en edad pediatrica

Autor localización zona afectación visceral tamaño (cm) edad
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Marco(1995) subcutáneo antebrazo ausente 7 15 días

Figura 2. Hematoxilina-eosina: a.- Tumor en dermis y tejido celular sub-
cutáneo. b.- Proliferación homogénea de células de hábito histiocitario con
linfocitos asociados.
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