Casos Clinicos

Disseminated juvenile xanthogranuloma with buphthalmos, hyphema, high
intraocular pressure, on a tour month-old infant girl
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Resumen

El xantogranuloma juvenil es un tumor benigno secundario a una proli-
feracion de células histiociticas que se presenta en lactantes y nifos; su
aparicion en adultos es ocasional. Se inicia en forma repentina por la apa-
ricion de lesiones cutaneas papulonodulares rojizo anaranjadas, redon-
deadas, de 2 a 6 mm, que se localizan preferentemente en cara y par-
te superior del cuerpo. Se resuelve en forma espontédnea en un perio-
do variable. Las lesiones suelen estar limitadas a la piel pero pueden te-
ner otra localizacion. La ocular es una de las que puede presentar seve-
ras complicaciones que incluyen glaucoma, hipema, proptosis y amau-
rosis como en la paciente de 4 meses que presentamos (Dermatol Ar-
gent 2010;16(3):208-211).
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Abstract

Juvenile xantogranuloma (JXG) is a benign tumor due to the prolifera-
tion of histiocytic cells, which appears in infants and children and occa-
sionanlly in adults. It has a sudden onset which consists of erythematous
or yellowish, papulonodular, slightly raised lesions, with a diameter vary-
ing from 2 to 6 mm. It is usually located on the face and upper part of
the body, and has a spontaneous remission in a variable period of time.
Although lesions are usually limited to the skin, other organs may be in-
volved. Ocular involvement may lead to severe complications including
glaucoma, hyphema, proptosis and blindness, as the four months-old
patient we report (Dermatol Argent 2010;16(3):208-211).

Key words: xanthogranuloma, buphthalmos, histiocityc cells, hyphema..

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 4 meses, nacida por parto normal
y gesta de 37 semanas, con peso 2300 g, sin antecedentes fami-
liares de importancia.

Consultd a los 4 meses de vida en el Servicio de Oftalmologia.
Al examen fisico se constata: buftalmos, hipema, aumento de
presién ocular, impregnacién hemdtica de la c6rnea en ojo de-
recho y fotofobia. La ecografia ocular informé: vitreo libre y re-
tina aplicada.

Bajo anestesia general se realizé estudio oftalmolégico, que
mostrd los siguientes pardmetros: presion intraocular OD 25
mm Hgy OI 10 mm Hg, y didmetro corneal OD 13 mm, OI
10,5 mm. Se confirma entonces hipertensién ocular.

Se realizé puncién y lavaje de cdmara anterior; se obtuvo san-
gre roja y material para cultivo, que fue negativo. Se observ la
cérnea con pérdida de su transparencia en forma irreversible
(Foto 1). Se realiz tratamiento quirtrgico del glaucoma: tra-
beculectomia de OD e inyeccién subconjuntival de corticoi-
des (dexametasona). Se indicaron colirios con corticoides y an-
tiglaucomatosos (dorzolamida). Se solicité interconsulta con el
Servicio de Dermatologia.
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La paciente abandoné los controles y a los 2 meses
concurrié nuevamente a oftalmologia por fotofo-
bia, lagrimeo y aumento del tamafio ocular, Se cons-
taté aumento de la presién ocular y se realizd nue-
vo tratamiento quirdrgico, segunda trabeculectomia
¢ inyeccidn subconjuntival de corticoides y se indi-
c6 acetazolamida 10 mg/kg/dfa, en dosis dividida
cada 12 horas. Se derivé nuevamente al Servicio de
Dermatologfa por las lesiones cutdneas.

Examen dermatoldgico. La paciente presentaba
multiples pipulas pardo amarillentas, redondeadas u
oblongas de 0,2 mm a 0,8 mm de didmetro; 6 lesio-
nes distribuidas en extremidad cefilica (de localiza-
cién preauricular, de 5 mm de didmetro; tres en vér-
tex de entre 3 mm y 8 mm [Foto 2]; region frontal y
parietal izquierda, de 6 mm y 5 mm) una en muslo
izquierdo y una en dorso superior derecho.

Se realizdé diagnéstico clinico de xantogranulo-
ma juvenil (XGJ) diseminado y se efectué estudio
histopatoldgico.

Histopatologia. Con H-E se observaron infiltrados
mononucleares en la dermis superficial, con una cé-
lula gigante multinucleada de Touton. En la dermis
media se hallaron acumulaciones de macréfagos con
citoplasmas abundantes y claros (Fotos 3 y 4).
Diagnéstico histopatolégico: xantogranuloma juvenil.
Diagnéstico: xantogranuloma juvenil multiple con
compromiso ocular grave, glaucoma y ambliopia ojo
derecho.

La paciente abandoné nuevamente los controles of-
talmoldgicos y dermatolégicos.

Comentario

El XGJ es un tumor benigno secundario a una proli-
feracién de células histiociticas.

Estd incluido dentro de los sindromes histiociticos,
que constituyen una serie de enfermedades heterogé-
neas originadas por proliferacion de células del siste-
ma monocito-macrofagico de los tejidos (histiocitos).
Estas células estan ampliamente distribuidas en el or-
ganismo, con funciones muy variadas, muchas de ellas
relacionadas con la defensa frente a infecciones u otras
injurias. Su clasificacién s6lo tiene utilidad clinica.'
El término xantogranuloma juvenil fue propuesto por
Helwigy Hackney en 1954, y reemplazé al de nevoxan-
toendotelioma usado desde 1912 por Mc Donough,
dado que no hay evidencias de que sea un nevo de ori-
gen epitelial. Otros nombres antes usados son: xanto-
ma juvenil, endotelioma cutis y endotelioma simple.
Se presenta en lactantes y nifios, y es muy raro en
adultos. El 50% de los casos aparece antes de los 6
meses de vida y un 30% al nacer.

Foto 1. Aumento del tamario ocular con pérdida de transparencia en ojo derecho.

Foto 2. [esiones cutdneas en cuero cabelludo.

Las lesiones se resuclven en forma espontdnea en un periodo variable.
Su inicio puede ocurrir en forma repentina por la aparicién de pdpulas
redondeadas de 2 a 6 mm rojizo anaranjadas que se tornan amarrona-
das; pueden ser tnicas o multiples y mds raramente pueden conformar
placas que incluso llegan a ulcerarse.

Gianotti y Caputo distinguen dos formas clinicas: con nddulos pequerios y
con nddulos grandes.

o Nodulos pequenos. Son pequenias lesiones hemisféricas de 2 a S mm
de didmetro, multiples (hasta cientos), color rosado amarronado a
amarillento, generalmente localizadas en la parte superior del tronco.
Es la forma clinica ms frecuentemente asociada con maculas café con
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Foto 3. Se observa un infiltrado mononuclear en la dermis superficial y, en el centro de la imagen, hay
dos células gigantes multinucleadas de Touton con los nticleos ordenados en forma de corona y una cé-
lula gigante multinucleada (H-E, 40X).

Foto 4. Se observa en la dermis media, en el centro de la imagen, un actimulo de histiocitos espumo-
s0s (H-E, 40X).

leche y neurofibromatosis; cuando existe esta
asociacion se observa mayor riesgo de leucemia
mieloide crénica juvenil >

Esta forma clinica también suele asociarse a com-
promiso ocular. Sélo el 10% de los pacientes pre-
sentan compromiso extracutdnco. La localiza-
cién en el ojo se manifiesta con nédulos ama-
rillentos observables en el iris o el tracto uveal,
y puede ocasionar hemorragias espontdneas y
glaucoma secundario con graves complicaciones
visuales; el diagnéstico diferencial principal debe
realizarse con el retinoblastoma.>'?

e Noédulos grandes. Forma clinica de presenta-

cidn menos frecuente, las lesiones son de 10 a 20
mm de didmetro, rojizas, translicidas, con telan-
giectasias. Esta forma macronodular puede com-
prometer mucosas y otros Organos.
En 1937, Lamb y Lain describieron el primer
caso con afectacidn visceral; posteriormente, se
comunicaron varios casos con compromiso en
otros drganos como pulmones, huesos, pericar-
dio, colon, rifidn, ovario y testiculos. La localiza-
cién mucosa es muy rara 'y puede ser conjuntival,
vaginal y perianal. #8101

Después de un perfodo de meses a afios, involucio-
nan en forma espontdnea dejando a veces lesiones
cicatrizales residuales deprimidas. Las lesiones son
asintomdticas.*¢7
En la histopatologia las lesiones recientes presen-
tan acumulacion de histiocitos o macréfagos con te-
nue contenido de lipidos intracitoplasmdticos, mez-
clados con escasos linfocitos, y eosinéfilos. En las le-
siones mas evolucionadas hay abundantes histioci-
tos con el citoplasma amplio y claro, un infiltrado
granulomatoso que contiene, ademds de los histioci-
tos, linfocitos y cosindfilos, células espumosas, célu-
las gigantes tipo cuerpo extraiio y células de Touton,
que son células gigantes con una corona bien orde-
nada de nucleos, rodeada por un citoplasma espu-
moso, muy tipicas del xantogranuloma juvenil. Las
lesiones antiguas en regresién muestran prolifera-
cién de fibroblastos y fibrosis que remplazan parte
del infiltrado celular. Las células fusiformes que se
disponen en la periferia de la lesién son de tipo den-
driticas y expresan el Factor XIIIa como marcador
monoclonal en las técnicas de inmunohistoquimica;
el otro grupo de células no dendritico son macréfa-
gos y expresan ¢l CD68. La proliferacién celular re-
sulta negativa para el CD1ay en la microscopia elec-
trénica no se demuestran los grénulos de Birbeck,
que son un marcador caracteristico de las histiocito-
sis de células de Langerhans.”!!
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El diagnéstico diferencial incluye: histiocitosis de células de
Langerhans, mastocitosis, xantomas, nevo de Spitz, histiocito-
ma eruptivo generalizado.*>’

El XGJ localizado o generalizado involuciona en forma espon-
tdnca en un periodo variable. Se realiza tratamiento en las lo-
calizaciones especiales como la oftdlmica; en ese caso se re-
fieren el uso de corticoides orales e intraoculares, cirugia y
radioterapia.!

Conclusiones

El XGJ es un tumor benigno secundario a una proliferacién de
células histiociticas que se presenta en lactantes y nifios; es muy
raro en adultos. Se inicia en forma repentina por la aparicidn de
papulas cutdneas redondeadas de 2 a 6 mm, rojizo anaranjadas
que se tornan amarronadas. Se resuclve en forma espontdnca en
un periodo variable.

Las lesiones suelen estar limitadas a la piel pero en un 10% de
los casos pueden tener otras localizaciones como ojos, muco-
sas, pulmdn, bazo, higado, testiculo, rindn, tracto digestivo, pe-
ricardio y tejido celular subcutdneo.

La concomitancia de médculas café con leche debe desper-
tar la sospecha de neurofibromatosis y la posible asocia-
cién con leucemia mieloide crénica juvenil. La presencia
de pequefias y multiples lesiones se asocia mds frecuente-
mente a compromiso ocular, el cual puede presentar seve-
ras complicaciones.

A diferencia de las lesiones cutdneas, las lesiones oculares no
se resuelven esponténeamente y dejan complicaciones graves
como hipema, glaucoma, hasta la pérdida de la visién, como la
paciente que presentamos.

Fe de errata

A partir de este caso clinico grave y de consulta tardfa, desea-
mos destacar la importancia del trabajo interdisciplinario, la
evaluacion oftalmoldgica temprana en todo paciente con XGJ
y las pautas de alarma a los familiares para prevenir secuelas
permanentes.
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