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Lesiones en el escroto de un nino de 2 anos
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Resumen

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es una entidad tumoral benig-
na de células histiociticas que se presenta con mas frecuencia
en la infancia y habitualmente con afectacién cutanea aisla-
da. Es la forma mas comdn de histiocitosis de células de tipo
no Langerhans. La etiologia del XGJ es desconocida. Clinica-
mente, |as lesiones cutaneas son papulas o nédulos de colo-
racion rojo-amarillenta generalmente asintomaticas. Pueden
ser (nicas 0 maltiples y, aunque suelen aparecer en la cabeza
y el cuello, pueden tener cualquier otra localizacion. La afec-
cién ocular es la forma mas frecuente de localizacién extracu-
tanea. En ausencia de intervencion terapéutica, las lesiones
cutaneas y extracutaneas suelen remitir de forma espontanea
en 3-6 afios.

Palabras clave

Histiocitosis, tumores cutaneos benignos

Abstract

Title: Scrotal lesions in a two-year-old boy

Juvenile xanthogranuloma (JXG) is a benign tumour compos-
ed of histiocytic cells that predominantly affects infants
and small children, usually with cutaneous involvement alone.
It is the most common form of non-Langerhans cell histio-
cytosis. The etiology of JXG is unknown. The clinical fea-
tures include reddish-yellow papules or nodules, which are
usually asymptomatic. They may be single or multiple and usual-
ly occur on the head and neck, although they can appear at
any site on the body surface. The most frequently affected
extracutaneous site is the eye. In the absence of therapeutic
intervention, both cutaneous and extracutaneous lesions in-
volute spontaneously within 3 to 6 years.
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Caso clinico

Varén de 23 meses de edad que acude a la consulta de derma-
tologia por presentar dos lesiones en la bolsa escrotal asinto-
méticas desde el nacimiento. No tiene antecedentes persona-
les ni familiares de interés.

En la exploracidn fisica se observan dos papulas bien delimi-
tadas de 0,3 y 0,5 cm de didmetro y coloracién rosa-pardusca.
La superficie es lisa y brillante. A la palpacidn, la consistencia
es firme (figura 1). No se aprecian otras lesiones cutaneas.

Con el diagnéstico de sospecha de xantogranuloma juvenil
(XGJ), se decide biopsia-extirpacion de una papula. En el ané-
lisis histolégico, se evidencia un nddulo en la dermis superfi-
cial, que respeta la epidermis, constituido por una prolifera-
cion de elementos histiocitarios de citoplasma amplio y
eosindfilo. Alguno de estos elementos es multinucleado. No
se observan células de Touton. El andlisis immunohistoquimi-
co revela negatividad de S-100 y positividad de CD68. Para
diferenciarlo de otras histiocitosis no X, se amplia el anélisis
inmunohistoquimico con positividad para CD4, CD45 vy Xllla,
que confirma el diagndstico de XGJ (figuras 2-4).

El paciente fue remitido a la consulta de oftalmologia, donde
no se apreciaron alteraciones patolégicas. Con el diagnéstico
de XGJ extracefélico se decidié no instaurar tratamiento vy
mantener sélo observacion periédica.

Discusion
El XGJ es una entidad tumoral benigna de células histiociti-
cas que se presenta con mas frecuencia durante el primer

afio de vida e incluso desde el nacimiento. Aunque afecta
principalmente a la piel, se puede presentar con afectacion

Figura 1. /Imagen de dos papulas de coloracién rosa-pardusca
en la bolsa escrotal de un nifio de 23 meses de edad
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Figura 2. /magen con tincion de hematoxilina-eosina
donde se aprecia un nddulo dérmico bien delimitado

extracutanea. Es la forma méas comun de histiocitosis de cé-
lulas de tipo no Langerhans y la histiocitosis mas frecuente
de la infancia.

Adamson fue el primero en documentar el XGJ en 1905, y lo
denominé xantoma multiple congénito. Laura y Lain, en 1937,
realizaron la primera comunicacion de XGJ con afectacion visce-
ral. En 1949, Blank et al. describieron la manifestacién ocular y
Helwig y Mackneycon, en 1954, con el interés de reflejar su apa-
riencia histopatoldgica, lo llamaron xantogranuloma juvenil.

Las histiocitosis de células no Langerhans o histiocitosis no
X se caracterizan por la proliferacion patolégica en diferentes
tejidos de histiocitos que no corresponden a células de Langer-
hans. En este grupo de enfermedades se incluye el xantogranu-
loma juvenil, la histiocitosis benigna cefélica, la histiocitosis
progresiva nodular, el histiocitoma generalizado eruptivo, el
xantoma papuloso, el dermatofibroma y un gran ndmero de
trastornos escasamente dilucidados.

Su patogenia es desconocida. Se cree que puede ser una res-
puesta de los histiocitos frente a un estimulo traumatico o infec-
cioso. La razén por la que se produce lipidizacién de los histioci-
tos en ausencia de hiperlipidemia se desconoce. En adultos se
ha encontrado que la captacion de lipoproteinas de baja densi-
dad y colesterol en los macréfagos esta aumentada.

La incidencia real puede estar subestimada porque las lesio-
nes pequefias y solitarias pueden pasar desapercibidas. Ade-
mas, las lesiones cutdneas suelen ser autorresolutivas, sin
dejar secuelas. Aparentemente, es mas frecuente en la raza
caucasica. En nifios es mas comln en varones que en mujeres,
con una relacion de 1,5:1. Las lesiones se presentan durante el
primer afio de vida en un 70%, y s6lo un 10% en adolescentes
y adultos. Zimmerman sefiala que las lesiones cutaneas se ma-
nifiestan en los primeros 7 meses en un 64% y antes de 1 afio
en un 85%.

Figura 3. A mayor detalle se observan células histiociticas
de citoplasma amplio y eosindfilo dérmico

Figura 4. Tincion positiva para CD68, que es un marcador
histiocitico

Clinicamente, el XGJ no afecta al estado general del pacien-
te y tanto las lesiones cutdneas como las viscerales tienden a
la autorremision, teniendo un curso benigno con buen pronds-
tico. Sin embargo, la afectacion extracutanea aumenta la mor-
bilidad; la mas frecuente es la ocular (puede originar pérdida
irreversible de la visién), seguida de la pulmonar. Se han des-
crito asociaciones con neurofibromatosis, leucemia mieloide
crénica, anemia, epilepsia, leucocitosis, urticaria acuagénica o
diabetes insipida, entre otras.

Las lesiones cutdneas son usualmente papulas o nédulos
Gnicos o maltiples, de color rojo-marrén que pueden adqui-
rir una tonalidad amarillo-naranja. Las lesiones son lisas,
duras a la palpacién vy, por lo demds, asintomaticas. Predo-
minan en la cabeza y el cuello, el térax y las superficies
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extensoras de los miembros superiores, pero pueden afec-
tar a cualquier lugar de la piel. La localizacién extracefalica,
como en este caso, dificulta el diagndstico clinico por su
rareza y plantea problemas de diagnéstico diferencial con
otras formas de histiocitosis. Existen variantes atipicas, co-
mo lesiones gigantes, pediculadas, subcutadneas o en forma
de placas.

La afectacion ocular es la forma mds frecuente de localiza-
cién extracutanea; sin embargo, se presenta sélo en el 0,5-
10% de los pacientes que tienen lesiones en la piel, que suelen
ser de aspecto macronodular. Los nifios menores de dos afnos
con mdltiples lesiones son la pablacién con més alto riesgo de
afectacion ocular. En pacientes con afectacion ocular, la causa
mas com(n de pérdida de vision es el glaucoma secundario,
junto con la lesién del nervio dptico y la ambliopfa originada
por la pérdida de la transparencia de medios, que de no ser
diagnosticadas y tratadas tempranamente pueden generar pér-
dida irreversible de la vision.

En el estudio histolégico de las lesiones tempranas se obser-
van macréfagos no espumosos monomorfos infiltrando la der-
mis. Las lesiones cronicas presentan diversos tipos de células:
células espumosas con citoplasma rico en vacuolas lipidicas,
hendiduras de colesterol y cuerpos mieloides; células gigantes
con predominio de mitocondrias y lisosomas en el centro, con
més de 10 nlcleos y ricas en material lipidico en la periferia,
las llamadas células de Touton, muy caracteristicas del XGJ, y
otras células gigantes que se entremezclan con estroma fibro-
sa en la dermis superficial y el borde del infiltrado. También se
observan neutréfilos, eosinéfilos, linfocitos v, rara vez, masto-
citos, en ocasiones con fibrosis. El analisis immunohistoquimi-

co ayuda a diferenciar el tipo de histiocitosis. Usando tinciones
especiales se diferencia la XGJ de otras patologfas. En las le-
siones cronicas, las tinciones para lipidos son positivas. La
negatividad de S-100 identifica las células gigantes multinu-
cleadas de tipo no Langerhans, ayudando a diferenciar el XGJ
de otras entidades.

En ausencia de intervencion terapéutica las lesiones cuta-
neas suelen remitir de forma espontanea en 3-6 afios, pero
pueden dejar hiperpigmentacion y atrofia residual.

Debido a su curso benigno, el tratamiento es conservador y
rara vez se requieren medidas complementarias. Se debe, por
lo tanto, tranquilizar a los familiares. A veces se decide extir-
par la lesién por motivos estéticos. Se puede emplear la biop-
sia como herramienta diagnéstica y terapéutica. [l
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