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CASO CLINICO

Paciente masculino de 8 meses de edad, sus padres consultan por cuadro desde el nacimiento caracterizado por la presencia de tumor
amarillento en region infraumbilical que ha aumentado de tamafio progresivamente, no asociado a otras lesiones o sintomas. Al examen
fisico se evidencia tumor de 2.5 x 1 cm de diametro, de color xantomatoso, de consistencia pétrea, localizado en region infraumbilical .(Fig
1-2). La biopsia de piel reporta lesion tumoral constituida por proliferaciéon de células con citoplasma elongado, nucleo reniforme sin
atipia o mitosis dispuestas en un patron difuso con escasos histiocitos espumosos entre ellas. La inmunohistoquimica con extensa
positividad para CD68. El marcador CD1A y S100 fueron negativos, con algunas células intersticiales positivas y CD 117 negativo (fig 3).
Se hace diagnéstico de Xantogranuloma juvenil congénito gigante y se recide realizar reseccion quirurgica completa, sin presencia de

recidiva a los 6 meses de seguimiento.

DISCUSION

El xantogranuloma juvenil es la forma mas comuan de histiocitosis de

células no Langerhans. Su incidencia se desconoce, y predomina en
la infancia, siendo hasta un 20% congénito y 70% de apariciéon
durante el primer afio de vida, sin embargo se han descrito casos en
adultos. Se cree que representa un proceso reactivo a un estimulo no
identificado (trauma, infeccion), el cual desencadena la produccién
de citoquinas que activan la proliferacion clonal de células
histiociticas y dendriticas.

Clinicamente, se caracteriza por papulas y nédulos de consistencia
firme, inicialmente rojo-rosados, que posteriormente se tornan
pardo amarillentas, 60-80% son lesiones Unicas, aunque se han
reportado formas muliples. Su localizacion principal es cara, cuello,
seguido de tronco y extremidades. Segun su tamafio pueden
clasificarse en micronodulares (2 a 5 mm) y macronodulares (5 a 20
mm). Las lesiones >20 mm se conocen como Xxantogranuloma
juvenil gigante, variante poco frecuente que puede presentarse como
placas infiltrativas o atréficas, agrupaciones de papulas, o tumores.
La mayoria de lesiones tienden a regresar espontaneamente en 6
meses hasta 3 afios y son asintomaticas.

El diagnéstico es clinico, puede ayudarse de la dermatoscopia, donde
lo caracteristico es la apariencia de “sol poniente” y los globulos
amarillo palido. La histologia se caracteriza por un infiltrado
dérmico denso de histiocitos espumosos entremezclados con células
gigantes de Touton, linfocitos y eosinéfilos. En inmunohistoquimica
expresa CD 68 y factor Xllla, y es negativo para CD1 y S100, lo que
ayuda a diferenciarla otras histiocitosis de células de Langerhans. El
diagnéstico diferencial incluye hemangiomas, histiocitosis cefalica
benigna, xantomas tuberosos, histiocitoma, mastocitosis,
dermatofibrosarcoma protuberans, entre otros.

El compromiso extracutdneo es poco frecuente (5%), incluye
afectacion ocular, pulmonar, hepatica, sistema nervioso central,

bazo, musculo, y hueso. Como la mayoria de las lesiones regresan
espontaneamente, se debe investigar solo en presencia de sintomas.
El compromiso ocular es el mas frecuente y puede producir
glaucoma, hifema, masa e incluso ceguera, en nifos <2 afios y con
lesiones diseminadas en piel. También se han asociado otras
enfermedades como la leucemia mielomonocitica juvenil y la
neurofibromatosis tipo 1.

El tratamiento es conservador dado el curso benigno de la
enfermedad y la tendencia a regresion espontanea. Sin embargo, las
lesiones se pueden ulcerar, sangran, no resolver o incluso dejar
cicatrices atrdéficas, anetodermia o hiperpigmentacion tras su
regresion, por lo que se ha planteado la reseccién quirdrgica cuando
son sintomaticas o con el fin de mejorar el resultado estético,
sobretodo en las lesiones de gran tamafio. Se ha descrito también el
uso de corticoides intralesionales para las lesiones cutaneas. En
casos de afectacidn sistémica esta indicada la poliquimioterapia.

Figura 1. Lesion inicial

Figura 2. Posquirurgico alos 3 meses

Pendiente foto histologia

Se presenta el caso de un xantogranuloma juvenil congénito gigante, tratado exitosamente con reseccion quirdrgica sin
complicaciones, ni recurrencias. Es una entidad rara con pocos casos reportados en la literatura. Consideramos de gran
importancia su reconocimiento clinico y diagnoéstico diferencial, asi como resaltar el potencial, aunque bajo, de compromiso
sistémico, principalmente ocular, que se presenta en estos pacientes. La mayoria de las lesiones regresan espontaneamente, sin
embargo con el riesgo de secuelas atroficas o pigmentarias tras su resolucion. Se demuestra en este caso la reseccion quirdrgica

como una opcidn terapéutica efectiva y segura.
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