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La gran morbilidad de esta enfermedad requiere un
tratamiento oportuno y un diagndstico temprano para
prevenir su progresién y mejorar la calidad de vida de los
pacientes. Un enfoque multidisciplinario que involucre
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Vardn de 15 afios, sin antecedentes de relevancia,
consultd por una lesion en el ala nasal izquierda
de 4 meses de evolucion, asintomatica, de co-
mienzo abrupto y tamafo estable. En el examen
fisico presentaba una papula eritematosa de 1cm
de didmetro, con bordes bien definidos, de con-
sistencia firme y superficie lisa (Foto 1). La der-
matoscopia reveld telangiectasias arboriformes

FOTO 1: Pépula eritematosa en el ala nasal
izquierda.

(Foto 2). Se realizé biopsia por afeitado de la le-
sién en la que se observaron abundantes histio-
citos dérmicos, algunos vacuolados y otros ahu-
sados, escasas células gigantes multinucleadas
de tipo Touton y leucocitos (Foto 3). Se realizo
técnica de inmunomarcacién, con positividad
para (D68 (KP1) y (D68 (PGM1), y negatividad
para (D34, AML, (D117, S-100y P16.

FOTO 2: Dermatoscopia de la lesion. Se
observan telangiectasias arboriformes.

FOTO 3: Histopatologia: A) Abundantes histiocitos dérmicos y escasas células gigantes multinucleadas
de tipo Touton y leucocitos (HyE, 40X). B) Técnica de inmunomarcacion (D68 (KP1) positiva. C) Técnica
de inmunomarcacion (D68 (PGM1) positiva.

1) ¢Cudl es el diagndstico mas probable?
A. Carcinoma basocelular.

B. Xantogranuloma juvenil.

(. Histiocitosis de células de Langerhans.

D. Nevo de Spitz.

E. Dermatofibroma.

2) ;Qué estudio solicitaria para confirmar el
diagnéstico?

A. Cultivo.

B. Estudio histopatolégico e inmunohistoguimica.

C. Biopsia de piel y andlisis de p-ANCA.

D. Dermatoscopia.

E. Estudio histopatoldgico y PCR de la lesidn.

3) {Cual es la afectacion extracutanea aislada u 6r-
gano afectado mds frecuente en esta patologia?
A. Bazo.

B.0jo.

(. Pulmones.

D. Corazon.

E. Sistema nervioso central.

4) ;Qué tratamiento considera de eleccion?
A. Extirpacion total de la lesién.

B. Ldser de (02.

C. Crioterapia.

D. Conducta expectante.

E. Todas las opciones son correctas.
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Respuestas correctas: 1) B; 2) B; 3) B; 4) E.

(OMENTARIOS

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es una enfermedad
benigna poco frecuente dentro de las histiocitosis de
células no Langerhans (HCNL). Por lo general es una
patologia pedidtrica. £l 64% de las lesiones cuténeas
se desarrolla antes de los 7 meses de edad y el 85%
antes del primer afio de vida. Solo el 10% se mani-
fiesta en adultos, sin embargo, su incidencia real se
desconoce ya que puede subdiagnosticarse.

A nivel cutdneo, la lesién tipica consiste en una papula
bien definida, de superficie lisa, con coloracion rosa-ro-
jiza al inicio, que posteriormente adquiere la coloracién
ddsica xantocromica o hiperpigmentada. Algunas pre-
sentan telangiectasias superficiales. Son de consistencia
firme, suelen ser asintomdticas y su ubicacion anatémica
mads comun es en la cabeza y el cuello.

Pueden ser tnicas o mdiltiples, y presentan un espectro
amplio de formas atipicas: generalizadas, liquenoides,
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gigantes, mixtas, en placa, subcutdneas, anulares y
tipo cuerno cutdneo. Aunque las lesiones del XGJ se
encuentran limitadas a la piel, existen casos de afec-
tacién extracutdnea y la méds comdn es el compromiso
ocular.

A la dermatoscopia se ha descrito un patrén deno-
minado en sol poniente (centro rojo-amarillento y
discreto halo eritematoso), telangiectasias lineales
periféricas, globulos amarillos, glébulos marrones,
rayas blancas brillantes, entre otras caracterfsticas.
Varios tumores pueden clinica y dermatoscopicamente
imitar un XGJ.

La histopatologia varfa segtn el tiempo de evolucién.
En las lesiones tempranas se observa infiltrado mono-
mérfico de macréfagos libres de lipidos que ocupa la
mayor parte de la dermis, mientras que en las lesiones
maduras se encuentran abundantes macréfagos espu-
mosos vacuolados y células gigantes multinucleadas
de tipo Touton (estas son tipicas del XGJ y se carac-

terizan por tener un anillo de ndcleos alrededor del
citoplasma de alto contenido de lipidos, sin embargo,
pueden estar ausentes en un 15% de los pacientes y
pueden encontrarse en lesiones xantomatosas, histio-
cfticas e incluso dermatofibromas).

Respecto de la inmunohistoguimica, las lesiones del
XGJ se tifien con marcadores de macrofagos que in-
cluyen: (D68, (D163, KiM1P, anti-FXIlla, vimentina y
anti-CD4, y generalmente son negativos para S-100,
(D1ay (D207 (antilangerina), que es especifico para
las células de Langerhans.

Al momento, debido al nimero limitado de casos
reportados, no se cuenta con pautas de tratamiento,
por lo cual se sugiere el tratamiento individualizado y
multidisciplinario. Los XGJ normalmente tienen una
remisién espontdnea, no obstante pueden persistir y,
en caso de deterioro funcional o cosmético, pueden
extirparse quirrgicamente o tratarse con otros méto-
dos destructivos.
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