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Xantogranuloma juvenil del adulto.
Comunicacion de dos casos

Juvenile xanthogranuloma of the adult. Report of two cases
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RESUMEN

Las histiocitosis de células no Langerhans o histiocitosis clase Il, representan un raro grupo de  Palabras clave:
trastornos caracterizados por la proliferacion de histiocitos diferentes de las células de Langerhans.

El xantogranuloma juvenil representa del 80 al 90% de este grupo de histiocitosis. Alrededor )'(anto.granuloma
del 15% de estos casos se presenta en adultos. El compromiso extracutaneo y la asociacign J/venil del adulto,
xantogranuloma del

con desdrdenes oncohematoldgicos son poco frecuentes. La evolucion suele ser benigna, con
resolucion espontanea de las lesiones. adulto.
El objetivo de este trabajo es presentar dos casos de xantogranuloma juvenil del adulto con
compromiso cutaneo exclusivo (Dermatol. Argent., 2012, 18(4): 291-294).

ABSTRACT

Non-Langerhans cell histiocytosis or class Il histiocytosis are a rare group of conditions Keywords:
characterized by histiocyte proliferation different from Langerhans cell. Juvenile
xanthogranuloma represents 80 to 90% of this group of histiocytosis. Around 15% of the cases
occur in adults. Extracutaneous involvement and association with oncohematologic disorders xanthogranloma
are infrequent. of the adult, adult
The evolution tends to be benign, with spontaneous resolution of the lesions. xanthogranuloma.
The aim of this study is to present two cases of juvenile xanthogranuloma of the adult, with

exclusive cutaneous involvement (Dermatol. Argent., 2012, 18(4): 291-294).
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Foto 2. Infiltrado histiocitico con células gigantes de Touton.
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Introduccion

Las histiocitosis de células no Langerhans o histiocitosis cla-
se I, representan un raro grupo de trastornos caracterizados
por la proliferacién de histiocitos diferentes de las células de
Langerhans. La mayoria de estas células comparte el mismo
inmunofenotipo, pero los trastornos que producen difieren
en su presentacién clinica y evolucién.!

El xantogranuloma juvenil representa del 80 al 90% de los
desérdenes histiociticos de células no Langerhans. Alrede-
dor del 15% de estos casos se presenta en adultos, y adopta
la denominacién de xantogranuloma juvenil del adulto o
xantogranuloma del adulto.!

En estos pacientes, el compromiso extracutdneo y la aso-
ciacién con desérdenes oncohematolégicos tales como
trombocitosis esencial, leucemia linfocitica crénica, lin-
foma de células B y gammapatia monoclonal son poco
frecuentes, por lo que no se recomienda el estudio siste-
midtico de los mismos.?

La evolucién suele ser benigna, con resolucién espontdnea
de las lesiones en pocos afios.

Caso 1

Paciente de sexo masculino, de 42 afos de edad, con an-
tecedentes de tabaquismo, que consulté por lesién tumo-
ral localizada en el drea frontal izquierda de dos meses de
evolucién (foto 1). Al examen fisico se observé un tumor
eritemato amarillento con telangiectasias en su superficie,
redondeado, de consistencia blanda, situado sobre una base
eritematosa sin adhesién a planos profundos. Asintomdtico.
En el laboratorio se obtuvieron como datos positivos una
HDL levemente disminuida y triglicéridos aumentados. Se
realizé afeitado de la lesién y estudio histopatolégico de la
muestra que evidencié un infiltrado histiocitico en dermis
acompanado de células gigantes de Touton (foto 2). Con
técnicas de inmunohistoquimica se obtuvieron tinciones
positivas para CD 68 y factor XllIa, y negativas para protei-
na S100 y CD1a.

El examen oftalmolégico no obtuvo hallazgos patoldgicos.
Luego del diagndstico se realizd la escisién local de la lesidn,
mediante cirugia dermatoldgica, por motivos estéticos refe-
ridos por el paciente.

Caso 2

Paciente de sexo femenino, de 30 afios de edad, sin ante-
cedentes de importancia, que consulté por presentar una
lesién tumoral hemiesférica, pardoamarillenta, asintomd-
tica, de 5 mm de didmetro, localizada en cara interna de
codo derecho de un afio de evolucién (foto 3). La misma
tenfa una consistencia duro eldstica y no estaba adherida
a planos profundos. Se realizé biopsia que en el examen
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histopatolégico evidenci6 una epidermis sin alteraciones
y a nivel de la dermis reticular histiocitos xantomizados,
algunos multinucleados, con células de Touton (foto 4).
El laboratorio mostré resultados dentro de pardmetros
normales y el examen oftalmolégico descarté compro-
miso ocular.

Dada la benignidad del cuadro y que la lesién no le provo-
caba al paciente molestias en cuanto a lo estético, se decidié
no realizar extirpacién de la lesion.

Comentarios

Las histiocitosis son un grupo heterogéneo de enfermedades
caracterizadas por la proliferacién y acumulacién de his-
tiocitos en los tejidos. En 1987, la Sociedad Internacional
del Histiocito describid tres clases de histiocitosis: clase I o
enfermedades de las células de Langerhans; clase II o histio-
citosis de células no Langerhans; y clase III o enfermedades
histiociticas malignas."?

Las histiocitosis de células no Langerhans, o de clase II (ta-
bla 1), son trastornos caracterizados por la acumulacién
de histiocitos distintos de las células de Langerhans en los
tejidos. La célula que da origen a estas alteraciones es el
monocito/macréfago, que posee un amplio potencial de
diferenciacién. Esta célula puede adoptar cualquiera de los
siguientes fenotipos, explicando en parte la diversidad de los
hallazgos histolégicos en este grupo de histiocitosis: histio-
citos tisulares residentes, células espumosas, células gigantes
tipo cuerpo extrafo, células gigantes tipo Langerhans, célu-
las gigantes de Touton o histiocitos oncociticos.?

El xantogranuloma juvenil es la forma mds frecuente dentro
de este grupo, representa del 80 al 90% de los casos.*

En cuanto a la fisiopatologfa es considerado un proceso
reactivo.” Sin embargo, no se ha podido establecer con cer-
teza el desencadenante de la reaccién.?

Afecta a pacientes de entre 20 y 30 afios, aunque cerca del
5% de los pacientes es mayor de 60 afios."

En general, se presenta como una pdpula pequena, de 1
a 10 milimetros, amarillenta, anaranjada, amarronada o
levemente eritematosa, surcada en la superficie por telan-
giectasias, asintomdtica.

Existen tres formas clinicas: la pequefa, nodular o papular,
que comprende las lesiones de 2 a 5 mm; la grande de 5 a 20
mm; y la gigante, de mds de 20 mm, que suele verse mds en
pacientes de sexo femenino.®” Nuestros pacientes presenta-
ban formas pequefias o nodulares.

En el 60-80% de los casos los pacientes presentan lesiones
cutdneas tinicas,’ como los comunicados; suelen afectar ca-
beza y cuello y, en ocasiones, tronco y raiz de miembros.
Las mucosas, como lengua o paladar, se comprometen con
menor frecuencia.® El compromiso oftalmoldgico es el
principal sitio de afectacién extracuténea.>®’

Se informaron casos de xantogranuloma juvenil multiples, y
dentro de éstos algunos de aparicién eruptiva, relaciondndo-
se esta forma con enfermedades oncohematoldgicas.>”

La neurofibromatosis tipo 1 y la leucemia mieloide crénica
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TABLA 1. Histiocitosis clase Il 0 no Langerhans®*

Xantogranuloma juvenil

Reticulohistiocitosis multicéntrica

Histiocitosis cefdlica benigna

Histiocitosis eruptiva generalizada

Xantoma papular

Histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva o sindrome de Rosai-Dorfman

Xantogranuloma necrobidtico

Xantoma diseminado

Linfohistiocitosis hemofagocitica (familiar y adquirida)

son las enfermedades sistémicas asociadas con mayor fre-
cuencia. Otras asociaciones aisladas incluyen: linfoma de cé-
lulas B, trombocitosis esencial, leucemia linfobldstica aguda,
leucemia linfocitica aguda, gammapatia monoclonal, urti-
caria pigmentosa y enfermedad de Niemman-Pick.>>!
Histopatolégicamente suele observarse una epidermis con-
servada con infiltrados dérmicos densos, poco definidos,
constituidos por histiocitos y células tipo cuerpo extrafio,
células espumosas o células gigantes de Touton, tanto en
dermis papilar como reticular. En un 10% de estas células se
observa atipia nuclear. La extension del infiltrado al tejido
celular subcutdneo, la fascia o el musculo ocurre en el 38%
de los casos.!! En los estudios de inmunohistoquimica, los
histiocitos suelen ser positivos para CD 68, factor XIlIla y
vimentina, y negativos para S$100 y Mac-387.

El diagnéstico se realiza a través de la clinica y el estudio
histopatoldgico. Entre los diagnésticos diferenciales se de-
ben tener en cuenta: molusco contagioso, criptococosis,
dermatofibroma, histiocitosis cefdlica benigna, histiocitosis
generalizada eruptiva y xantoma diseminado.®”!

La recidiva luego de la escision simple se observa hasta en
un 7% de los casos.’

Por tltimo, los xantogranulomas con compromiso extracu-
tdneo deben tratarse con corticoides o agentes quimioterd-
picos, como vinblastina o etopésido.?

Debido a la baja frecuencia de afectacién sistémica, el
estudio sistemdtico en busca de compromiso extracu-
tdneo no estd indicado. No obstante, se recomienda
llevarlo a cabo en pacientes que presenten sintomas
sistémicos sugestivos, como falla hepdtica o hipercal-
cemia severa.®’

La escasez de casos asociados a enfermedades oncohe-
matoldgicas determind la imposibilidad de establecer si
existe en realidad una relacién entre estas dos entida-
des. Por lo tanto tampoco hay descritas pautas de se-
guimiento como controles clinicos seriados o exdmenes
hematoldgicos, y es variable el tiempo de involucién en
las diferentes comunicaciones.?!!
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