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Xantogranuloma juvenil con compromiso ocular
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Introduccion.-

El Xantogranuloma Juvenil (XGJ) es una histiocitosis del tipo no-Langerhans,
generalmente benigna, la cual se caracteriza por la presencia de uno o multiples
noédulos de distribucidn axial. Las lesiones estan generalmente restringidas a la piel.
Presentamos el caso de una nifia de 2a. de edad con XGJ asociado a compromiso
ocular.

Caso Clinico
Nifia de 2 a 9m de edad, procedente de Piura con lesiones nodulares de 0.5 a 2 cm

de didametro de color naranja asintomaticos, distribuidos en cuello, tronco y
extremidades superiores que fueron creciendo desde los 6m de edad.

Concomitantemente pérdida de la vision en forma progresiva. Hasta el 6to. mes de
desarrollo Psicomotor normal, seguia objetos con la mirada; pero al 7mo. mes
empezé a presentar congestion conjuntival en ojo derecho con lagrimeo constante,
notando los familiares que el color del iris se torna "indefinido".

Al afio de edad empez6 a caminar pero tiende a tropezarse con objetos que estan a
su alrededor, por lo que es evaluada por un oftalmdlogo, quien indica Prednefrin y
Atropina gtas. desde 1 a 6m hasta los 2 a 6m. Niega fiebre.

No hay compromiso de mucosas. No adenopatia ni visceromegalia.




El examen oftalmoldgico inicial reveld: Nistagmus irregular en ambos ojos (AO),
Conjuntivas con discreta congestion, Cérnea transparente con halo opalescente a
nivel del limbo. Sector nasal: Opacidad horizontal a 2mm de Uvea, Cataratas
complicadas, Pupilas sinequiadas. Hallazgos compatibles con uveitis crénica de AO
secundaria a XGJ con catarata secundaria.

Antecedentes generales: Producto de 1ra. gestacidn a término. Peso al nacer 3,250
gr. La madre presentd preeclampsia al 8vo. mes fue tratada con Lasix y Diurace.

Examenes auxiliares: Hemograma 7,300 Leuc., Plaquetas 300,000/m3 Hto. 38%.
Triglicéridos 46 mgr% Colesterol 155 mgr/ml Calcio 9.1 mgr/ml Fésforo 5.2 mgr/ml
(N) PPD (-) h x térax: normal.

Antic. a virus Rubeola técnica E.I.A. IgG: 0.50 (N) IgM: 0.12 (N)

Antic. anti-citomegalovirus IgM: 20.0 EU/ml (VN: -60 UE/ml).

Biopsia de piel mostré un infiltrado granulomatoso con histiocitos espumosos
multinucleados, células de Touton y células gigantes tipo cuerpo extrano, linfocitos
y eosinofilos compatible con XGJ. Actualmente la nifia tiene 3 a 6m, las lesiones de
piel muestran un aplanamiento de un 50%. Fue sometida a cirugia de catarata y
vitrectomia de OD a los 3a de edad sin mejoria alguna de la agudeza visual.

Discusion.

Nevoxantoendotelioma fue el primer término usado por Mc Donough en 1912 para
describir un cuadro clinico de erupciones nodulares que se inician en la infancia y se
resuelven espontaneamente a temprana edad. (1) Posteriormente se demostré que
estas lesiones no guardaban relacion algunacon los nevus o tumores de origen
endotelial. En 1954 Helwig y Hackney propusieron el término de XGJ debido al
caracter histologico de las lesiones. (2) El XGJ es una entidad que se caracteriza
por la presencia de nddulos solitarios o multiples de color rojo-naranja. Segun
Cohen, (2) en un estudio de 64 pacientes con XGJ el 70% inicid sus sintomas en las
primeras 2 décadas de la vida, mas del 50% se iniciaron antes de los 12m. Las
lesiones generalmente comprometen cara, tronco y superficie extensora de
extremidades. Estas pueden incrementarse en tamafo y nimero por varios afios e
involucionar sin recurrencias entre los 3-6 afios dejando hiperpigmentacion o
atrofia. (10,12).

No existe asociacion alguna con anormalidades en el perfil lipidico sanguineo.

Lamb y Lain reportaron el ler caso de XGJ] asociado a compromiso visceral en
1937. Posteriormente se han reportado casos con compromiso extra-cutaneo
incluyendo ojos, pulmones, testiculos, hueso, periostio, pericardio, miocardio,
orofaringe, glandula salival, vulva, musculo esquelético, SNC, higado, bazo,
epiplon. (2-5) Al XGJ también se le ha asociado a desdérdenes sistémicos diversos,
como urticaria pigmentosa, neurofibromatosis, infeccién por CMG y leucemia.
(4,5,6,11).

Se reporta hasta un 10% de lesiones oculares en XGJ; comprometiendo
generalmente Uvea con hemorragia de la camara anterior y glaucoma secundario.
(2,12) (foto N°2). A diferencia de las lesiones cutaneas, el compromiso uveal no se
resuelve en forma espontanea y las complicaciones posteriores de hyphema
recurrente y glaucoma se presentan en aquellos casos no tratados con la
consiguiente pérdidad de la vision. (7,8,9).



En cuanto al tratamiento de las lesiones en iris por XGJ el uso de esteroides topicos
y sistémicos es uno de los mas aceptados; la cirugia y la radioterapia deben ser
indicados en aquellos casos refractarios al uso de esteroides. (9)

En resumen queremos enfatizar que aunque XGJ consiste en lesiones benignas
generalmente limitadas a piel; la presencia de casos con compromiso extra-cutaneo
hace que la evaluacion de estos pacientes incluya examen fisico completo y
confirmacion histopatoldgica de las lesiones; asi mismo, aunque el riesgo de
compromiso ocular es bajo, todo paciente con XGJ debe recibir evaluaciéon
oftalmoldgica que incluya agudeza visual, examen con lampara de hendidura, fondo
de ojo y refraccion; ya que las lesiones oculares generalmente son muy sutiles y
pueden presentar potencialmente serias complicaciones que dejan secuelas
permanentes. (9)

Los familiares de los pacientes deben ser informados del posible compromiso ocular
en esta patologia con el fin de que estén atentos a la aparicidon de sintomas.
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