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Xantogranuloma juvenil gigante

Giant juvenile xanthogranuloma
Sr. Editor:

El xantogranuloma juvenil (XJ) es una entidad descrita por
primera vez hace mas de un siglo por Adamson y es la forma
mas comun de histiocitosis de células no Langerhans. Nor-
malmente, se presenta durante la infancia (al nacimiento
o dentro de los dos primeros afos de vida). Es de caracter
benigno y generalmente autorresolutiva en meses a afos.

Presentamos el caso de un paciente vardn de 2 meses de
vida, sin antecedentes familiares ni perinatales de interés,
que consulta por presentar una lesion en la pierna izquierda
de 15 dias de evolucion, de superficie lisa brillante y color
rojizo de 30 x 23mm de didmetro. Es derivada al servicio
de dermatologia, donde se realiza biopsia. El estudio ana-
tomopatologico es informado como xantogranuloma de tipo
mononuclear con inmunorreactividad de las células frente a
CD68, CD 163, MAC 387 y CD 16 y negatividad frente a S100,
CD1a y CD34. Se realizan una ecografia abdominal y un
examen oftalmolodgico, que descartan afectacion sistémica,
y no han aparecido otras enfermedades asociadas. Debido
a las dimensiones de la lesion y ante las posibles secuelas
estéticas de la extirpacion, se decide conducta expectante
a la espera de su involucion espontanea. Trascurridos 3
meses del diagndstico la lesion mide 39 x 26 mm (fig. 1),
adquiriendo una coloracién pardo-anaranjada tipica.
Actualmente, esta siendo controlada en las consultas de
dermatologia y pediatria.

El XJ es una histiocitosis de células no Langherhans,
benigna, de patogenia desconocida. Se caracteriza por
papulas o nodulos de 1-20mm, normalmente solitarios
(60-80% de los casos)', de consistencia firme; las lesiones son
inicialmente rosa-rojas y posteriormente adquieren la colo-
racion tipica pardo-anaranjada. Se localizan principalmente
en cara, cuello, tronco superior y, con menos, frecuencia en
raiz de las extremidades?.

La incidencia real del XJ es desconocida; ocurre predo-
minantemente en la infancia (hasta el 17% son congénitos y
hasta un 70% se presentan antes del primer afo de vida)®.
No hay diferencias en la distribucion por sexos, aunque en
los casos de XJ multiple la predisposicion por el sexo mas-
culino es de 5:1%. No se ha descrito asociacion familiar y es
mas frecuente en la raza blanca que en la negra.

Los XJ pueden clasificarse en micronodulares (de 2-5mm)
y macronodulares (5mm a 2cm.). El XJ gigante? es una
variante poco frecuente, que mide de 2 a 10 cm, de aparicion
congénita o en los primeros meses de vida.

El diagnostico es clinico, aunque en ocasiones requiere
confirmacion histologica mediante biopsia. El patron
dermatoscopico®® en «sol poniente» revela un anillo peri-
férico oscuro, con una zona central naranja-amarilla y vasos
puntiformes en esta.

La histologia de las lesiones presenta una acumulacion
de histiocitos entremezclados con células gigantes de Tou-
ton. El estudio inmunohistoquimico permite establecer el
diagndstico diferencial con la histiocitosis de células de
Langerhans. El XJ expresa CD68, factor Xllla, y es nega-
tivo para CD1a y S100, marcadores caracteristicos de la de
Langerhans?®.

Figura 1 Lesion a los 3 meses del diagnostico. Nodulo
de 39 x 26 mm de diametro, sobreelevado, de coloracion pardo-
anaranjada en la cara externa de muslo izquierdo.

El diagnéstico diferencial* ha de establecerse con: urtica-
ria pigmentosa, histiocitosis cefalica, xantomas tuberosos,
histiocitoma, reticulohistiocitosis congénita, dermatofi-
broma, linfocitoma, mastocitosis, angiomas y nevus.

El estado de salud del nifo no esta afectado y su desarro-
llo fisico y psicomotor es normal, salvo si hay complicaciones
por su localizacion visceral o por asociacion con otras
enfermedades®.

Los hallazgos extracutaneos’® son poco frecuentes,
siendo el ojo el 6rgano mas afectado (0,4%), pudiendo produ-
cir efecto masa, glaucoma, hifema e incluso ceguera. Dicha
afectacion ocular ocurre principalmente en pacientes meno-
res de 2 afos con lesiones multiples (92%)%; en estos casos,
podria estar indicada la revision oftalmoldgica cada 6 meses
hasta los 2 anos de edad.

También se han descrito casos excepcionales con lesio-
nes en pulmon, higado, bazo, sistema nervioso central y
musculo®, asi como una posible asociaciéon con leucemia
mielomonocitica juvenil en pacientes con neurofibroma-
tosis 1 que desarrollan xantogranulomas®. Sin embargo, el
cribado de una posible patologia visceral o hematoldgica
asociada debe ir guiado por la clinica y no realizarse
indiscriminadamente en todos los pacientes con una forma
aislada de XJ&%10,

Las lesiones cutaneas pueden dejar como secuelas atrofia
o lesiones semejantes a anectodermia®.

El tratamiento’® es conservador, adoptando una actitud
expectante, dado que el curso es benigno y con ten-
dencia a la regresion espontanea en meses-anos, sobre
todo en las formas multiples o en las gigantes, como en nues-
tro caso, cuyas lesiones pueden alcanzar los 10 cm de diame-
tro, evitando asi las secuelas estéticas de la intervencion.

La biopsia es necesaria en caso de duda diagnostica, como
en nuestro caso, siendo en las formas micro y macronodula-
res (menores de 2 cm), ademas, terapeutica’.

En los casos excepcionales de afectacion sistémica, esta
indicada la poliquimioterapia®.
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Leucemia linfoblastica aguda
diagnosticada y tratada inicialmente como
artritis crénica juvenil

Acute lymphoblastic leukaemia initially
diagnosed and treated as chronic juvenile
arthritis

Sr. Editor:

El dolor y la inflamacién en las articulaciones son manifesta-
ciones muy frecuentes de las enfermedades reumatoldgicas.
La evaluacion del nifo con dolor o inflamacion articu-
lar implica un diagnostico diferencial amplio, que incluye
patologias benignas autolimitadas y otras que precisan diag-
nostico y tratamiento precoz, como la artritis séptica.
Tampoco debemos olvidar procesos como la leucemia, que
puede presentar inicialmente sintomas musculoesqueléticos
superponibles a los de las enfermedades reumatologicas.
Se trata de un nifo de 10 anos que acude a urgencias
por dolor en hombro y codo izquierdos desde hace 4 dias,
con signos de inflamacion en codo izquierdo. El dolor
en hombro izquierdo cede pero a las 24 h aparece
dolor en hombro derecho, con limitacion para la abduccion
y rotacion interna. No refiere traumatismos. El dia anterior
hizo ejercicio (waterpolo). Hace un mes, presenté un
episodio de ojo rojo diagnosticado de conjuntivitis aguda,
que cedi6 con colirio antibidtico. No refiere procesos
infecciosos previos. Antecedentes personales sin interés. En
los antecedentes familiares destacan madre y tio materno
con espondilitis anquilosante HLA B27 positiva. Exploracion
fisica: T® 38°C. Afectacion discreta del estado general.
Inflamacion del codo izquierdo con derrame y limitacion
funcional de la flexo-extension. Impotencia funcional de
abduccion de hombro derecho. El resto de la exploracion
es normal. Hemograma: leucocitos 9.930/mm? (neutrdéfilos
53,3%, linfocitos 35,8%, monocitos 6%, eosinofilos 2,1%),
hemoglobina 14,2g/dl, VCM 80,6, plaquetas 308.000/pl,

proteina C reactiva 5mg/dl; VSG 26 mm/h. Bioquimica:
CPK, GPT, GOT y GGT normales, factor reumatoide 14 U/ml;
anticuerpos antiestreptolisina (ASLO), inmunoglobulinas y
C3 y C4 normales. Serologias para Micoplasma, Borrelia,
Yersinia enterocolitica (serotipo 0:3), parvovirus, VHA,
VHC, RPR con rosa de Bengala, negativas. HLA B27 positivo.
Radiografias de térax, codo izquierdo, hombro derecho y
sacro-iliacas, normales. Ingresa por sospecha de oligoartri-
tis; se realiza artrocentesis e inicia tratamiento antibiotico
y antiinflamatorio, con mejoria lenta. Permanecié afebril
durante el ingreso. Hemocultivos y cultivo de liquido arti-
cular, negativos. Diagnosticado de probable artritis cronica
juvenil HLA B27 positivo. Inicia tratamiento con AINE
(tolmetina e ibuprofeno). En los siguientes meses acude por
dolor y tumefaccion en diferentes localizaciones (codos,
mufecas, acromioclaviculares, insercion aquilea) siempre
asimétricas. Refiere insomnio ocasional (que no relaciona
con dolor) y finalmente astenia. La fiebre esta presente al
inicio del cuadro y en otra ocasion mas de su evolucion. No
objetivan adenopatias en ningln episodio. Los datos ana-
liticos evolutivos se presentan en la tabla 1. A los 3 meses
del inicio se pauta tratamiento con corticoides (prednisona)
y 2 meses después se anade salazopirina durante 1 mes y
medio. Tras 6 meses de seguimiento se inicia tratamiento
con metotrexato por persistencia de los sintomas. Pasados
10 meses comienza con astenia y dolor abdominal. En con-
trol analitico se objetiva neutropenia (320/ul) y aumento
de LDH hasta 588 U/L. Se realiza un nuevo hemograma por
fiebre que objetiva un 36% de blastos. Se realiza aspirado
de médula dsea y es diagnosticado de leucemia linfoblastica
aguda (LLA).

Discusion. La LLA es la mas frecuente en nifos con
300-350 nuevos casos cada afo en Espana. Los sintomas
musculoesqueléticos estan presentes en un 20-30% de los
casos y la artritis puede ser el Gnico sintoma inicial’. Hasta
un 8-15% de los pacientes son diagnosticados erroneamente
de AlJ previamente. Solo un 25% de los pacientes con
LLA que acuden a consulta de reumatologia tiene blastos
en sangre periférica inicialmente?. ;Qué sintomas o signos
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