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Erimovrocia

Griego: Xantos = amaillo; latin; latin: Granulus = parte pequefia o grano.
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SiNvoNTMIA

Endotelioma (Nevo-xantoma), McDonagh, 1909,

Xantoma juvenil, Artz, 1918,

Endotelioma, Wise, 1919,

Nevo-xanto-endotelioma, Jacoby y Grund, 1930.

Kantoma eruptivo multiple, H.G. Anderson, 1936.

Kantoma tuberoso congénito, Charache, 1939,

Xantelasma neviforme, Polano, 1940.

Forma monosintomética de la enfermedad de Hand-Schiiller-Christian,
Tanhauser, 1950,

Xantoma diseminado, Crocker, 1951.

Mastocito-xantoma, Gadrat, 1952,

Reticulo-histiocitoma giganto-celular, Degos, 1953.

Xantoma neviforme, Montgomery, 1954.

Histiocitoma sobrecargado en lipoides, Lever, 1954.

Reticulosis cutinea benigna de origen novoide, Woringer y Steigler, 1956,
Granuloma juvenil de células gigantes, Fleischmacher y Hyman, 1960.
Fibro-xantoma.

DEFINICION

El xantogranuloma juvenil es un nevo henigno con xantomizacién secundaria,
propio de la infancia, caracterizado por el desarrollo, en el recién nacido, o en los
primeros meses o afios de la vida, de una erupci6n constituida por manchas, papu-

¥ Leido por su autor en la sesién del 15 de agosto de 1962,
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las y nddulos de color rojo al principio, amarillentos después, que desaparecen
espontaneamente por un aspecto histolégico caracteristico y de prondstico be-
nigno.

HisTtoria

Esta afeccién fue descrita por primera vez por H.F. Adamson, en 1905. En
1912, McDonagh observé 5 casos en nifios y le dio el nombre de Nevoxanto-
endotelioma.

Después ha sido ohservado y estudiado por Kébner, Thibierke, Eichoff, H.G.
Adamson, Bizzozero, Arzt, Wise, Fox, Pollitzer y Wile, Jacoby y Grund, McGraw,
Sweitzer y Winer, Goldsmith, Dowling, Lawles, Charache, Sencar y Caro, Lamb
y Lain, Ormshy, Arlington, Montgomery, Polano, Tanhauser, Blanck, Eglick y
Beerman, Bloom, Crocker, Gadrat, Lever, Degos, Woringer y Steigler, Helwig
y Hackeney, Malkinson, Nomland, Laymon y Schech, Fleischmacher y Hyman,
Bluefarh, Ntifiez Andrade.

SINTOMATOLOGIA

Topografia. Las lesiones se localizan en piel cabelluda, cara, cuello, tronco,
miembros superiores e inferiores, sin localizacién electiva; pero predominando en
la mitad superior del cuerpo.

Morfologia. Principio. Desde el nacimiento, o pocas semanas, meses o en los
tres primeros afios de la vida, se observa una erupcién polimorfa, constituida por
manchas, papulas y nédulos, que varian en tamafio desde el de la cabeza de un
alfiler hasta el de una uva, ovales o hemisféricos y de aspecto brillante; general-
mente blandos al tacto, a veces firmes y elasticos; de color rojo cobrize, amarillen-
tos por la vitopresién; en los elementos mis grandes, se aprecia una fina red telan-
giectdsica; toman después un tinte calé, que principia a menudo en la parte cen-
tral al mismo tiempo que pierden su dureza y se deprimen en la parte media;
terminan dejando una mancha pigmentaria, o bien una cicatriz apenas percepti-
ble (Figs. 1,2y 3).

La evolucidén se hace a menudo por brotes, con elementos de edad diferente,
de donde su polimorfismo. El cardcter particular es la desaparicién espontinea y
definitiva.

En la gran mayoria de los casos, no existe ning(n trastorno general, visceral o
humoral, a no ser, a veces, una eosinofilia elevada.

Se han observado casos con hepato y esplenomegalia, lesiones éseas y oculares.
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ErioLocia

El xantogranuloma juveni] es el tipo més frecuente de las lesiones xantomato-
sas en los nifios.

Las lesiones cutineas se presentan desde el nacimiento, o en las primeras
semanas de la vida hasta los 6 meses, en la inmensa mayoria de los casos.

Fioura 1 Ficura 2

Més de un miembro de la familia puede tener la enfermedad. Los lipidos
sanguineos generalmente estin a niveles normales, lo mismo que el hemograma.
En general, los estudios radiogrificos no muestran anomalias.

La salud general de los nifios no es afectada por el padecimiento.

Incidencia. En México. Un caso en 315,000 historias clinicas (Hospital In-
fantil).

Historarorocia
La estructura histoldgica es la de un infiltrado dérmico muy superficial, relati-

vamente poco denso, compuesto principalmente de grandes histiocitos; pero a
éstos, estan asociadas células espumosas, que pueden tomar el tipo de las células
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de Touton (Figs. 4,5y 6) y de grandes células multinucleadas, del tipo de las
células gigantes por cuerpos extrafios; hay mastocitos en niimero variable.

El endotelio de los capilares puede estar tumefacto y proliferante y las células
endoteliales pueden tomar un aspecto espumoso. Los colorantes de las grasas
(Sudan IIT y I'V) muestran importantes depésitos de lipidos intracelulares que no
son birrefringentes. Ademds del pigmento férrico fagocitado, en ciertos elementos

Ficura 3 Ficura 4

se ve una sobrecarga meldnica de la basal y de meladinina en melanéforos sub-
epidérmicos.
DiscnésTico

El diagnéstico clinico del xantogranuloma generalmente es facil. El principio
y evolucién de la enfermedad es caracteristico.

D1AGNOSTICO DIFERENCIAL

Debera hacerse con los padecimientos siguientes:
Xantoma juvenil. El principio de la enfermedad en la primera infancia, el
agrupamiento de las lesiones, la ausencia de cualquier historia hereditaria o coin-
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cidencia de invasién sistémica, junto con el cuadro histopatolégico caracteristico;
la evolucién de las lesiones dentro de los 6 meses a los 3 afios, distinguen al xanto-
granuloma juvenil del xantoma juvenil.

Xanto-granulomatosis (Montgomery) o xantomas diseminados sin hiperlipi-
demia. El contorno bucal, cuello, axilas, pliegues inguinales, codos, pufios, estin
cubiertos de manchas y de nddulos de color café, asi como de lesiones pseudo-
queloideas; la lengua es cerebriforme. Existen numerosos quistes y pseudoquistes
sinoviales, y los radios muestran erosiones éseas redondeadas.

Floura § Ficura 6

Histolégicamente: estructura angio-histocitaria, con xantelasmizacién y ma-
crofagia.

La histiocitasis o xanto-granulomatosis cutinea es una enfermedad excepcio-
nal, de la que Van der Meiren ha mostrado un bello caso, en Bruselas, en 1958.

Reticulosis malignas del recién nacido.  Reticulosis histiocilaria aguda maligna
del recién nacido o enfermedad de Letterer-Siwe. Las lesiones cutdneas consisten
en una prpura papulosa del tronco, que Julien Marie ha comparade a grumos
de harina con mostaza de un sinapismo mal despegado; hay lesiones éseas lacu-
nares en huesos del craneo, que la aproximan a la enfermedad de Hand-Schiilles-
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Christian y al granuloma eosinéfilo; no hay trastorno de la crasis sanguinea, ni
hemorragias en mucosas.

Reticulosis infantiles benignas. Sindrome de Giannoti-Crosti. Esta enfer-
medad, que los autores italianos consideran como una reticulosis viral, sobreviene
en nifios menores de 10 afios y se manifiesta por la aparicién brusca de pdpulas en
los miembros. La erupcién, bilateral y simétrica, estd constituida por una gran
cantidad de papulas rojas, de 1 a 3 mm, de didmetro, infiltradas, a menudo folicu-
lares, pero nada pruriginosas; las pahmas de las manos participan de la erupcién,
que tiende a descamar. El estado general es poco afectado; el bazo es palpable;
curacién espontinea en 5 a 6 semanas.

Sindrome de Hand (1893), Schiiller (1915), Christian (1919). Se observa
en nifios y esti caracterizado por la triada sintomdtica siguiente: 1°, rarefaccién
de los huesos del cranec; 29, exoftalmia, y 3%, diabetes insipida; ademds, varias
ancrmalidades en el crecimiento, incluyendo distrofia adiposo-genital, gingivitis y
estomatitis; xantomas cutaneos, especialmente del tipo diseminado pueden presen-
tarse y aun predomimar,

Granulomas eosindfilos

a) Forma periorificial (Nanta y Gadrat, 1937). Las lesiones elementales
son papulas y tubérculos verrucosos, firmes, indoloros, que se hipertrofian, con-
fluyen, maceran, se escorian y toman un aspecto ulcerante y sangrante. No hay
adenopatias. La histologia muestra una proliferacién endotelial, con un infiltrado
abundante de células mononucleadas croméfilas; forman verdaderas playas.

b) Granuloma ecosindfilo-gingivo-maxilar. Se confunde con el primero
{Nanta y Charoleau).

¢)  Granuloma eosindfilo aislado del esqueleto (Jaffé y Lichtenstein, 1940).
Afecta a nifios y adolescentes; se localiza en crineo, costillas y huesos largos; es
radio-sensible y tiene un buen prondstico.

d)  Granuloma eosinéfilo facial. Lesién temporal o yugal, inica, en mancha
ovalar de 2 a 3 centimetros, de coloracién rojo café; la histologia muestra eosind-
filos granulosos.

Reticulosis a mastocitos

Urticaria pigmentaria (enfermedad de Nettelship, 1896). Erupcién macu-
losa, melanodérmica, fija, estable, dando al nifio un aspecto atigrado. Histologia:
basal anormalmente cargada de pigmento meldnico; mastocitos y labrocitos; urti-
cacién provocada.

Enfermedad de Niemann (1914)-Pick (1927). Hay hepato y esplenomegalia
y aumento de los ganglios linfaticos; desaparicién de la grasa subcutdnea y una
pigmentacién muy particular del tegumento expuesto a la luz, que presenta una
tonalidad difusa, mezcla de gris, amarillo y café, denominada café con leche.
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Histolégicamente: células de Niemann-Pick, células reticuladas gigantescas baso-
filas; impregnacién masiva de fosfolipidos téxicos (esfingomielina).

Enfermedad de Gawcher (1882). Hay hepato y esplenomegalia vy aumento
de los ganglios linfaticos; lesiones 6seas por infiltracién destructiva reticulo-cere-
brésica de la médula ésea; engrosamiento de la mucosa conjuntival y tinte café
de la misma, junto a la cérmea; células de Gaucher; querasina en las células;
generalmente termina por la muerte, en el segundo afio de la vida.

Lipido proteinosis (lipoidosis cutdnea y mucosa, Siebenman, 1908; Urbach-
Wiethe, 1929). Dermatosis muy rara, que principia en la infancia; la ronquera
puede ser el primer sintoma revelador; la lengua estd indurada v sus movimientos
muy limitados; hay placas blanco-amarillentas en la mucosa; hipertréficas en
cados y rodillas, simulando neurodermitis; en dedos y pies, lesiones verrucosas.
Los factores hereditarios parecen jugar un papel patogénico; hay consanguinidad
en los padres; incidencia familiar de la afeccién; defectos del desarrollo; casi
siempre hay necesidad de practicar la traqueotomia, para evitar la muerte por
asfixia,

Hemangioma.
Neéwvo.
Neurofibroma,
Sarcoma.
Lepra.

ProxdsTICO

Es buenc. Los nifios gozan de buena salud. Los nédulos desaparecen espont-
neamente. En casos muy raros, puede haber ataque visceral.

TRATAMIENTO

Las lesiones no requieren tratamiento, ya que, en general, desaparecen espon-
tAneamente, cuando el niflo es mayor.
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