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Lesiones papulosas en rodillas. ; Cual es su diagnostico!?

Veronica Estrella2
Nadia Laura Bellonib
Isis Zazil-Ha Castillo Salazar
Marina Rinaldi
Mario Gorosito ©

Resumen - El Xantogranuloma Juvenil Gigante se manifiesta con lesiones papulosas
de limites netos, color amarillento, y es asintomatico. Estas lesiones, que
comenzaron a aparecer a los dos anos, han aumentado en tamano y nimero en las
rodillas. El diagnostico se basa en caracteristicas clinicas y se confirma
histolégicamente. Histologicamente, las lesiones dérmicas muestran un denso
infiltrado linfohistiocitario y células gigantes multinucleadas de tipo Touton. Se
requiere un enfoque interdisciplinario para el estudio y tratamiento, con
seguimientos periddicos. El pronostico es benigno, ya que las lesiones tienden a
desaparecer con el tiempo, pero se deben considerar manifestaciones extracutaneas
o asociaciones con enfermedades sistémicas.

Palabras clave - Lesiones Papulosas, Rodilla, Antecedente de Jerarquia.

Abstract — Giant Juvenile Xanthogranuloma presents as papular lesions with well-
defined borders, a yellowish color, and is asymptomatic. These lesions, which began
to appear at the age of two, have increased in size and number on the knees.
Diagnosis is based on clinical characteristics and is confirmed histologically.
Histologically, dermal lesions display a dense linfohistiocytic infiltrate and
multinucleated Touton-type giant cells. An interdisciplinary approach is required for
study and treatment, with periodic follow-ups. The prognosis is benign, as the lesions
tend to disappear over time, but extracutaneous manifestations or associations with
systemic diseases should be considered.
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INTRODUCCION

Paciente de sexo masculino, de 7 anos, sin antecedentes
patologicos de jerarquia. Concurre a la consulta por
preocupacion de sus padres por presentar varias

lesiones en rodillas de afnos de evolucion.

Al examen fisico presenta lesiones papulosas
multiples de uno a dos centimetros de didametro, de
limites netos, color amarillento, consistencia duro

elastica, asintomaticas, distribuidas en ambas rodillas.

Las lesiones comenzaron a los dos anos de vida y
aumentaron de tamafo y nUmero progresivamente,
formando lesiones papulosas que coalescen ocupando
cara anterior de ambas rodillas. Como antecedente de
jerarquia, el paciente habia sido tratado previamente con
queratoliticos sin obtenciéon de respuesta a la

terapéutica.

METODOS

Para el abordaje de este paciente se solicitan como parte
de la  metodologia de estudio examenes
complementarios: laboratorio que incluye hemograma
completo, hepatograma, perfil lipidico, velocidad de
eritrosedimentacion, glicemia y uremia; estudios por
imagenes : radiografia de térax y ecografia abdominal, asf
como también evaluacion por los Servicios de

Oftalmologia, Neurologia y Oncohematologia. Acto

seguido, se toma muestra para biopsia incisional.

RESULTADOS
Los estudios complementarios arrojaron valores dentro

de parametros acorde a la edad y sexo del paciente.

La evaluacion oftalmolodgica, neurolégica vy

oncohematologica descartan manifestaciones
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extracutaneas y/o asociaciones con otras entidades

clinicas.

La histologia de la muestra obtenida por biopsia
inscisional describe una lesion dérmica caracterizada por
un denso infiltrado linfohistiocitario de patrén difuso en
dermis papilar y reticular a predominio de histiocitos,
entre los cuales encotramos distintas morfologias:
epiteloides, ahusados y otros con citoplasma
microvacuolado detectandose la presencia de un
nimero regular de células gigantes multinucleadas de
tipo Touton. Se encuentra pendiente el resultado de la

técnica de inmunomarcacion.

Fotol

Microscopia de biopsia incisional

Foto 2
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Foto 3

Lesiones papulosas asintomdticas

{Cual es su diagnostico?

Xantogranuloma juvenil gigante.

DisCUSION
El xantogranuloma juvenil (XG]J) es una histiocitosis de
células no Langerhans de presentacion infrecuente, que

se manifiesta en los primeros anos de vida.

Las histiocitosis de células no Langerhans son un
grupo de enfermedades poco frecuentes en los ninos,
definidas por la acumulacion de histiocitos que no
cumplen con los criterios fenotipicos de las células de
Langerhans. Dentro de ellas, el XGJ es la variante mas

comun. (Janssen & Harms, 2005, p. 23)

Se presenta desde el nacimiento en un 30% de los
casos y 40 al 70% al primer ano de vida. Es raro en
adolescentes y adultos, aunque existen casos entre los

20 a 40 anos de edad. Existe una predileccién por el sexo

masculino, aumentando dicha relacion cuando las
lesiones son multiples. No se ha descripto asociacion
familiar y es mas frecuente en la raza blanca. (Redbord

& Sheth, 2007, p. 289)

La etiologia del XG] es desconocida, se tienen
presentes como precursores al monocito plasmocitoide
y al colesterol como principal lipido en estas lesiones.
Las lesiones de piel se han relacionado a un estimulo
desencadenante traumatico o infeccioso, que provocaria
la produccion de citoquinas, estimulando el desarrollo

de las lesiones. (Hernandez-San Martin et al, 2020, 727)

Clinicamente se presenta con lesiones cutaneas,
papulas o nédulos, al inicio de color rosa-amarillo-
naranja, de consistencia firme, de superficie lisa, de uno
a veinte milimetros de diametro, asintomaticas. Pueden
observarse telengectasias en su superficie. Las lesiones
pueden aparecer en cualquier sitio anatomico, pero se
localizan con mayor frecuencia en la cabeza, cuello, parte
superior del tronco y las superficies extensoras de los
miembros superiores e inferiores. (Aguilar-Medina et al.

2017, p. 31)

Se manifiestan entre el 60 al 80% como lesiones
solitarias, pero pueden ser multiples. EI XGJ] afecta
principalmente la piel, sin embargo, puede haber
afectacion extracutanea hasta en el 5% de los casos. las
mucosas se comprometen en ocasiones Y las lesiones
viscerales son muy raras. (Janssen & Harms, 2005, p. 24).
Como manifestaciones extracutaneas la mas frecuente
es la afectacion ocular, ademas en menor incidencia

SNC, pulmén e higado. (Wee, 2022, p. 45)

Se pueden mencionar tres formas clinicas: el
xantogranuloma solitario o clasico, lesion Unica, siendo
esta variante la mas frecuente, se encuentra en un 60%

a 80% de los casos; el xantogranuloma en placas, y, el

Interconectando Saberes, Ao 8, Nimero |6, julio-diciembre de 2023, 27-31

ISSN 2448-8704 doi: https://doi.org/10.25009/is.v0il16.2816




menos frecuente es el xantogranuloma gigante. Los
hallazgos histopatologicos, varian de acuerdo a la etapa
evolutiva del XGJ. En las lesiones tempranas se
presentan infiltrados monomorfos con histiocitos que
no presentan lipidos, ocupan la dermis superior y

algunas veces toda la dermis.

Las lesiones crénicas se presentan en dermis con
histiocitos espumosos (su citoplasma es rico en vacuolas
lipidicas, hendiduras de colesterol y cuerpo mieloide),
células gigantes multinucleadas en el centro, con lipidos
en la periferia y células de Touton, las cuales son
caracteristicas del XGJ. Sin embargo, la presencia de
estas Ultimas no es imprescindible para el diagnéstico, ya
que su numero varia de acuerdo a la etapa evolutiva de
XGJ. Acompanan en el infiltrado linfocitos, eosinofilos y

raramente mastocitos.

En la inmunohistoquimica los histiocitos son
positivos para los marcadores de
monocitos/macrofagos: KiMIP, CDé68 y FXllla y
negativos para los marcadores caracteristicos de las

células de Langerhans: S100 y CDI (Wee, 2022, p. 46)

El diagndstico se establece con las caracteristicas
clinicas y se confirma histologicamente con la biopsia de
la lesion; se acompana esto de examenes de laboratorio:
hemograma completo , hepatograma, perfil lipidico,
velocidad de eritrosedimentacion , glicemia y uremia. Se
indica una radiografia de térax, ecografia abdominal y

examen oftalmologico y neurologico.

La dermatoscopia puede ser de gran ayuda ya que
nos permite diferenciar el xantogranuloma juvenil de
otras lesiones que se presentan como papulas o nodulos
amarillentos. El patrén “en sol poniente” (zona central
naranja-amarilla con vasos puntiformes y anillo oscuro

periférico), tiene valor diagnéstico en lesiones
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tempranas y en lesiones totalmente desarrolladas, pero

no en lesiones en regresion. (Collie, 2022)

Como  diagnésticos  diferenciales  debemos

considerar:  xantoma  tuberoso, = mastocitoma,
mastocitosis, histiocitosis de Langerhans, histiocitosis
benigna cefilica, histiocitoma eruptivo generalizado,
moluscos, dermatofibroma, angiomas y nevo de Spitz.

(Aguilar-Medina et al. 2017, p. 32)

El XGJ, como entidad clinica, se ha observado
asociado a otras patologias, la mas frecuente es con
Neurofibromatosis Tipo | . La presentacion conjunta de
ambas, parece ser de gran valor predictivo en los
pacientes  sin  diagnostico de  certeza de
Neurofibromatosis Tipo I. También puede asociarse con
la Enfermedad de Niemann Pick, Leucemia Mieloide,
Diabetes Mellitus y Mastocitosis. La enfermedad
mieloproliferativa mas frecuentemente hallada es una
variante de leucemia mielomonocitica o leucemia

mieloide cronica tipo juvenil (LMC), con mala evolucion

y desenlace fatal en la mayoria de los pacientes

El XGJ evoluciona espontaneamente, en un periodo
que oscila entre los 3 y 6 anos. En general es
asintomatico, aunque en ocasiones dependiendo de su
localizacion o tamano, puede presentar algun sintoma.
Es autorresolutivo, por lo cual el prondstico es benigno.
Las lesiones residuales pueden dejar hipopigmentacién y
leve atrofia cutdnea. Esto no ocurre en las lesiones
oculares, ya que no tienen tendencia a la autolimitacion

y requieren tratamiento. (Villalba et al , 2019, p. 57)

El estado general del paciente con XGJ es muy
bueno, el desarrollo psicofisico es normal, no se
observan trastornos metabdlicos asociados. Solo el
pronostico se vera ensombrecido cuando se presentan

secuelas oculares. El XGJ gigante es una variante poco
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frecuente, casi siempre solitaria, de 2 a 10 cm de
diametro, existiendo casos congénitos y adquiridos

(Hernandez-San Martina et al, 2020, p. 726).

Al igual que la forma clasica es asintomatica, de
involucion espontanea y en general no requiere
tratamiento, en la mayoria de los casos se instaura
tratamiento para evitar comorbilidades estéticas. Se
aconseja el seguimiento periodico, aunque no se ha
frecuencia de lesiones

comprobado  mayor

extracutaneas.

CONCLUSIONES

Se plantean para el tratamiento con XGJ gigante las
infiltraciones con corticoides intralesionales, corticoides
topicos de mediana potencia, criocirugia y en algunos
casos se puede plantear la reseccion quirlrgica, por

razones estéticas. (Benitez et al, 2019, p. 22)

Presentamos un caso de XGJ gigante, variante clinica
poco frecuente. En este paciente se ha indicado el
seguimiento clinico y con estudios complementarios
periodicos programados, y no ha presentado, a la fecha,

manifestaciones extracutaneas.

Por la posible asociacién con otras enfermedades
sistémicas , es fundamental que frente a estos pacientes
realicemos una exhaustiva historia clinica, examen fisico
completo y confirmacion histologica. Se considera una
buena practica médica el seguimiento periodico

planificado por el equipo de salud.

Por ultimo, es muy importante senalar la importancia
del abordaje interdisciplinario para el estudio, control y

tratamiento de estos pacientes.
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