
Arch.argent.pediatr 2001; 99(5) / 477

Xantogranuloma juvenil en el período neonatal

Imágenes

HISTORIA CLÍNICA
Se trata de una paciente de 45 días de

vida, de sexo femenino que consultó por
una lesión tumoral en el borde interno
de la mano derecha, presente desde el

nacimiento. Sin antecedentes familiares
ni personales de importancia.

La lesión tenía 2 cm de diámetro,
superficie lisa, límites difusos, consis-
tencia duroelástica, no adherida a pla-
nos profundos, era de color amarillento,
indolora y de evolución estable (Foto-
grafía 1).

 Los estudios complementarios de ru-
tina fueron normales. Se realizó una biop-
sia de piel de la lesión, donde se observó
una epidermis adelgazada y en la der-
mis, un infiltrado constituido por célu-
las multinucleadas con núcleos periféri-
cos, correspondientes a células de Tou-
ton, histiocitos, linfocitos y algunos eosi-
nófilos (Fotografía 2). Con estos datos
anatomopatológicos y la clínica de la
paciente se estableció el diagnóstico de
xantogranuloma juvenil.

COMENTARIO
El xantogranuloma juvenil es una en-

tidad benigna, autolimitada, caracteri-
zada por la aparición de nódulos amari-
llentos en la piel y ocasionalmente en
otros órganos. Es la forma más común
de histiocitosis a células no Langerhans.
Es infrecuente en la infancia y está pre-
sente en el momento del nacimiento en
el 20% de los casos.

Se manifiesta como pápulas o nó-
dulos, de color amarillo rojizo o ama-
rronado, únicos o múltiples, localizados
en cabeza, cuello, porción proximal de
extremidades y tronco.1 También pue-
den encontrarse lesiones en la región
subungueal, en mucosas y semimucosas.
Pueden aparecer durante años, para lue-
go involucionar espontáneamente, de-
jando a veces cicatrices residuales atró-
ficas no pigmentadas.

 Habitualmente, el tamaño de las le-
siones oscila entre 0,5 a 2 cm de diáme-
tro. En algunos casos, pueden llegar a
medir 4 a 10 cm, denominándose xanto-
granuloma juvenil gigante o macrono-
dular.1-3

FOTOGRAFÍA 1

Lesión tumoral amarillenta indolora de consistencia duroelástica localizada
en el borde interno de la mano derecha.

Histología. Epidermis adelgazada. En dermis superior: infiltrado de células
espumosas, gigantes y de Touton, además de histiocitos, linfocitos y eosinófilos.

FOTOGRAFÍA 2
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En el 90% de los pacientes las lesiones se
encuentran limitadas a la piel. Cuando exis-
te afectación visceral pueden comprome-
ter ojos, hígado, bazo, pulmones, pericar-
dio, testículos, riñones, huesos y laringe.
Excepcionalmente, se ha comunicado afec-
tación del sistema nervioso central.2,3

Entre las localizaciones extracutáneas,
el ojo es afectado con mayor frecuencia. La
presencia de lesiones nodulares en el iris o
en la región epibulbar puede causar com-
plicaciones como glaucoma y hemorragias.

A diferencia de otros desórdenes xanto-
matosos, estos pacientes tienen metabolis-
mo lipídico normal. Una asociación bien
documentada del xantogranuloma juvenil
es su coexistencia con manchas café con
leche y leucemia mielocítica crónica, por lo
cual el médico deberá estar atento a la
aparición de leucemia en los pacientes con
xantogranuloma juvenil y manchas café
con leche.3 El xantogranuloma juvenil tam-
bién ha sido descripto en asociación con la
enfermedad de Niemann Pick y con la ur-
ticaria pigmentosa.1

El estudio anatomopatológico revela,
en las lesiones recientes, acúmulos de his-
tiocitos sin lípidos, entremezclados con
células linfoides y eosinófilos. En las lesio-
nes maduras se agregan células espumo-
sas, gigantes y de Touton; éstas se caracte-
rizan por presentar núcleos dispuestos en
círculo formando una corona, rodeada de
citoplasma con abundantes depósitos de
lípidos.4

La microscopia electrónica muestra
macrófagos que poseen estructuras lisosó-
micas con lípidos. No se ven gránulos de
Langerhans y la proteína S-100 es negativa.

Los diagnósticos diferenciales se plan-
tean con la histiocitosis cefálica benigna;
algunos autores consideran que ambas en-
tidades formarían parte del mismo cuadro
de histiocitosis no Langerhans, histiocitosis
autoinvolutiva de Hashimoto-Pritzker,
mastocitosis, nevo de Spitz y pilomatrixo-
ma. Desde el punto de vista histopatológi-
co, los diagnósticos diferenciales incluyen
las histiocitosis a células de Langerhans y
el dermatofibroma lipidizado.5,6

El xantogranuloma juvenil no requiere
tratamiento y el pronóstico es excelente
salvo en los casos de compromiso ocular o
hematológico comentados.3-6
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