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XANTOGRANULOMA JUVENIL

CASO N° 21

Historia clinica (n° 40.275)
S.P.P. nifia de 8 meses de edad. (Octubre 1974)

Antecedentes familiares. Sin interés
Antecedentes personales. Intolerancia a la leche.
Otitis perforada. Catarros nasales frecuentes.

Enfermedad actual. Al mes de edad aparece en la re-
gién lumbar una p&pula amarillenta. Al cabo de un tiempo apa-
rece una zona infiltrada en labio mayor de la vulva. Mas tarde
aparecen lesiones papulosas amarillentas o rojizas en cuero ca-
belludo, cuello y regifn inguinal.

Exploracifn cutdnea. En regifn lumbar y cuero cabe-
lludo dos elementos papulo-amarillentos. En vulva (labio mayor)
infiltracifn subcutfnea, nodular, al ser comprimida con el dedo.
Elementos papulosos de diversos tamafos, pequenios, en cuello,

areola mamaria y tronco.

Exploracifén sistémica. Sin anomalfas. Examen oftalmo-
18gico y radiolégico de créneo y térax, normales.

Evolucibén. Al cabo de un afno la mayor parte de las le-
siones habfan desaparecido completamente, persistiendo la infil-
tracibén de la vulva aunque en franca regresién.

Histologfa (n° 15.891)

Biopsia de un xantoma tuberoso.

En toda la dermis, sobretodo en la dermis media y pro-
funda, incluso invadiendo algfin 18bulo adiposo, encontramos un
denso infiltrado de células espumosas junto con abundantes cé-
lulas gigantes multinucleadas tipo Touton, se observan ademis
bastantes linfocitos y polinucleares. Sin relacidén con los va-
sos sanguineos.
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XANTOGRANULOMA JUVENIL

CASO N° 22

Historia clinica (n°® 46.534)
b M.S.C. nina de 4 meses de edad. (Enero 1975).

Antecedentes familiares. Sin interés

Antecedentes personales. Sin interés

Enfermedad actual. Hace algo mds de un mes aparece

en tercio externo de la regifn supraescapular derecha una p&-
pula amarillenta, indolora, que ha ido creciendo lentamente.

Exploracibén cuténea. En dicha localizacidn observa-

mos una placa sobreelevada, redondeada, de 1 x 2 cm. de difme-
tro, color igual al de la piel normal, de tonalidad amarillen-
ta a la vitropresifn, adoptando la piel que la recubre un as-

pecto algo arrugado.

En orificio externo del conducto auditivo del pabe-

116n auricular izquierdo, pequena pipula lenticular redondea-
da. ‘ '

Fig. 40 Caso n°22. Xantogranuloma juvenil. Lesibn en forma

de placa tGimida en regidn supraescapular.
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No presenta lesiones de mucqQsas.

Exploracibn sistémica. Sin anomalfas. Examen oftalmo-

16gico normal. Radiograffa de créneo y t6rax, normales.

Evolucibén. Al cabo de un afio todas las lesiones ha-
bian involucionado completamente de una forma espont&nea.

Histologia (n°16.230)

Biopsia de la placa infiltrada del tronco.
Epidermis: hiperplasia pseudoepiteliomatosa.

Pdpula dérmica formada por un compacto infiltrado de
células espumosas, células gigantes tipo Touton y células redon-
das. Existe un gran epidermotropismo, el infiltrado se halla
practicamente pegado a la membrana basal, cuya epidermis supra-
yacente estd muy adelgazada y limitada a dos o tres capas de
células, llegando incluso a penetrarla en algunos puntos donde
podemos observar c&lulas del infiltrado entre la membrana
basal y las c&lulas epidérmicas. Dicho infiltrado no ofrece re-

lacidén con la disposicibn de los vasos sanguineos.

El Sudé&n rojo es muy positivo.

Fig. 41 1Infiltrado de células espumosas y células gigantes
con gran epidermotropismo, y que penetra en parte
a la epidermis. (Hematoxilina-eritrosina-azafrén x
240).
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XANTOGRANULOMA JUVENIL

CASO N° 23

Historia clinica(historia de Sala n° 364,Rumeracién nueva)
' S.L.M. nifio de 10 meses de edad. (Septiembre 1976)

Antecedentes familiares. 8in interés
Antecedentes personales. Labio leporino entre el 1/3
externo y medio del lado derecho, con fisura palatina.

Mancha mongélica en regibén lumbosacra desde el naci-
miento que ha ido desapareciendo paulatinamente, actualmente
apenas perceptible.

Enfermedad actual. A los seis meses de edad los pa-
dres notaron la presencia de una p&pula amarilla en la piel que
recubre la rama mandibular izquierda. Desde aquel momento han
ido apareciendo elementos semejantes, asintom&ticos, en el res-
to de la'cara, extremidades superiores y conductos auditivos ex-

ternos.

Exploracifn cutfinea. En dichas localizaciones p&pulas
redondeadas, amarillas, de diversos tamafios (xantomas tuberosos),
con tendencia a confluir, sobretodo en la cara,donde son mayo-
res y mfs numerosos. En total presenta m&s de 50 elementos.

Exploracién sist€mica. Normal, incluidos examen oftal-
mol8gico y exploracifén cardfaca. E.C.G. normal. Radiologfa de
crdneo y tdrax, normal.

Evolucién. A los seis meses algunos elementos habfan
involucionado espéntaneamente, aunque la mayorfa solo se presen-
taban més blandos y desinfiltrados. Desde luego no habfan apare-

cido nuevos elementos.

Histologfa(n® 19742)

Biopsia de un xantoma tuberoso.

Dermis papilar y media practicamente ocupada por un
denso infiltrado de células espumosas con algunos linfocitos y
raramente alguna cé&lula gigante tipo Touton aislada..Dicho in-
filtrado es m8s cbmpacto junto a la epidermis, pero sin pene-
trarla. Sin relacifn aparente con los vasos.



197

Fig. 42 Caso n° 23. XantQgranuloma juvenil. MGltiples lesio-
nes p8pulo-tuberosas diseminadas profusamente por la

cara.

Fig. 43 Dermis papilar y media llena de cé&lulas espumosas,
linfocitos y algGn fibroblasto. (Hematoxilina-eri-

trosina-azafr&n x 240).

Ultrastructura (n° 27)

Se observan cé&lulas histiocitarias con vacuolas lipidi-
cas de pequefio tamafio no muy abundantes, asi como figuras de mie-
lina y pocos lisosomas. Presentan ademds algln cristal lipidico

en su citoplasma.
Las luces vasculares se hallan amenudo colapsadas por

la abundancia de estas células. En los pericitos se hallan algu-
nas vacuolas lipfdicas. No se observaron células gigantes multi-

nucleadas.

El col&geno es normal y muy abundante.
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Fig. 44 Xantogranuloma juvenil (caso n°® 23). Obsérvese en
el citoplasma de esta cé€lula histiocitaria varias
vacuolas lipfdicas, algunas de ellas con halo peri-
férico mds denso (VL). (AumentoSx 25000).
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Cromatograffa de l{pidos.
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XANTOGRANULOMA JUVENIL

CASO N° 24

Historia clfnica (n°51.774)
. D.S.G. nifio de 2 anos de edad (Diciembre 1976)

Antecedentes familiares. Madre .y un hermano afectos

de .neurofibromatosis de Von Recklinghausen.
Antecedentes personales. Sin interés.

Enfermedad actual. Desde el nacimiento presenta varias
manchas café& con leche por todo el tronco y una lesi6n papulosa
amarilla en la mejilla izquierda. A los cuatro meses de edad em-

piezan a ir brotando sucesivamente miltiples lesiones papulosas,
amarillas, por todo el cuerpo.

Exploracifn cuténea. Varias manchas café con leche,

en nfimero superior a una docena, de diversos tamafios, redondea-
das, por todo el cuerpo. No presenta otros signos de enfermedad
de Recklinghausen.

Pipulas amarillas, redondeadas, de diversos tamafios,
algunas con tendencia a confluir, otras sobre las manchas café
con leche, localizadas fundamentalmente en mejillas, regi6n axi-
lar, tronco, hombros, brazos y muslos. Algunas son duras, otras
m&s blandas y desinfiltradas, sobretodo las de la cara.

No presenta lesiones en mucosas.

Exploracién sistémica. Sin anomalfias. Examen oftalmol6-

gico y radiograffas de cré&neo y tbrax, normales.

Histologfa (n°® 20.356)

Biopsia'de un xantoma tuberoso.

En dermis papilar y media observamos un abundante in-
filtrado de células espumosas, linfocitos, algfin fibroblasto y
alguna cé&lula gigante tipo Touton. La distribucifn del mismo no
guarda relacibén con la disposicibn de los vasos sanguineos. Me-
nor epidermotropismo que en los dos casos anteriores.

Ultrastructura (n° 8)

Aspecto, general semejante al caso n° 20, con menor ce-
lularidad, aunque observando igualmente ambos tipos celulares,
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histiocitos cargados de vacuolas lipfdicas (m&s abundantes en
este caso) y células gigantes multinucleadas de Touton. Los li-
sosomas con zonas en su interior electron-densas de estructura
multilaminar son mucho m&s escasos en este caso. No se observa-
ron inclusiones citoplasmiticas cristaloides. Resto de organoi-
des citoplasmdticos propios del histiocito. Tampoco se observa-
ron cuerpos de Langerhans.

Las c&lulas endoteliales no presentaban inclusiones
lipfidicas ni electrén-densas. En los pericitos si se observaba
vacuola lipidica.

El coldgeno era normal.

Fig. 45 Caso n°24. Xantogranuloma juvenil con manchas café
con leche.
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