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C A S O  C L Í N I C O

Dermatoscopía en Xantogranuloma 
Juvenil: Reporte de 4 casos.

Hugo Domínguez,* María Cecilia Briones,** Juan Carlos Garcés,*** Enrique Úraga****

R E S U M E N

El Xantogranuloma juvenil conocido también como histiocitosis no X o 

histiocitosis tipo II, representa entre el 80 y 90 % de los casos de histiocitosis 

de células no Langerhans. Es una enfermedad benigna, rara y autolimitada 

de etiología desconocida. Puede presentarse con lesiones únicas o múltiples, 

sin predilección por alguna raza. Su incidencia es desconocida, el 70% 

aparece en el primer año de vida,  manifestándose el 20 a 30% al nacimiento, 

siendo poco frecuente en adolescentes y adultos con un 10%. Predomina en 

lactantes varones 1.5:1 en relación a mujeres, mientras que en adultos no hay 

predilección de sexo. Generalmente afecta la piel localizándose en cabeza y 

cuello, sin embargo puede desarrollar afecciones extracutáneas.

La dermatoscopía también conocida como microscopía de epiluminescencia y 

microscopía de superficie, se ha convertido en un sistema de ayuda diagnóstica, 

sencillo y no invasivo, indispensable en la práctica dermatológica diaria.

Presentamos 4 casos de xantogranuloma juvenil en edad pediátrica con semejanzas 

en sus características clínicas e inusuales localizaciones, donde la dermatoscopía 

resultó de gran utilidad y apoyo para el diagnóstico histopatológico. Se describen 

los dos patrones dermatoscópicos encontrados en nuestros pacientes y se realiza 

una revisión de la literatura médica sobre el tema. 
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A B S T R A C T

Juvenile Xanthogranuloma, also known as non-X histiocytosis or histiocytosis type II, 

represents between 80 and 90% of cases of non-Langerhans cell histiocytosis. It is a 

benign, rare and self-limiting disease of unknown etiology. It can occur with single 

or multiple lesions, without predilection for any race. Its incidence is unknown, 70% 

appear in the first year of life, with 20-30% manifesting at birth, being uncommon 

in adolescents and adults with 10%. It predominates in 1.5: 1 male infants in relation 

to women, while in adults there is no predilection for sex. It usually affects the skin 

being located on the head and neck, however it can develop extracutaneous conditions.

Dermoscopy, also known as epiluminescence microscopy and surface microscopy, 

has become a diagnostic aid system, simple and non-invasive, indispensable in daily 

dermatological practice.

We present 4 cases of juvenile xanthogranuloma in the pediatric age, with similar clinical 

features and unusual locations, where dermatoscopy was very useful and supported 

histopathological diagnosis. The two dermatoscopic patterns found in our patients are 

described and an extensive review of the medical literature on the subject is carried out.

Keywords: Juvenile Xanthogranuloma. Dermatoscopy. Diagnostic technique.

I N T R O D U C C I Ó N

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es una enfermedad 

tumoral benigna, que se caracteriza por la presencia 

de neoformaciones de aspecto papular y nodular, au-

tolimitadas que ocurren frecuentemente durante los 

primeros meses de vida o en adultos.1,2,3 También se lo 

ha denominado como xantoma múltiple de la infancia, 

xantoma juvenil, xantoma neviforme y granuloma ju-

venil de células gigantes.2 La etiología aún no ha sido 

identificada pero existen investigaciones que proveen 

evidencia de que esta enfermedad es un proceso reac-

tivo a un estímulo aún no identificado.1,2,3 Afecta prin-

cipalmente la piel; sin embargo, puede ocasionar afec-

ciones extracutáneas.2

S E R I E  D E  C A S O S

Presentamos cuatro pacientes pediátricos (Anexo. 

Tabla 1) sin antecedentes patológicos de importancia 

que acudieron a la consulta por presentar una lesión 

amarillo-anaranjada asintomática de bordes definidos 

y superficie lisa. El resto del examen físico dentro de 

los parámetros normales. (Anexo. Figura A)
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G É N E R O

E D A D

H A L L A Z G O S  C L Í N I C O S

S I N T O M A T O L O G Í A

T A M A Ñ O

L O C A L I Z A C I Ó N

T I E M P O  D E  E V O L U C I Ó N  

P A T O L O G Í A  A S O C I A D A

Masculino

1 año

Pápula amarillenta 

Asintomática 

2 mm

Espalda 

6 meses

Ninguna

Femenino

9 años

Pápula amarillenta

Asintomática

3 mm 

Tórax anterior

2 meses

Ninguna

Masculino

5 años

Placa anaranjada

Asintomática

1,2 cm

Tórax anterior

12 meses

Ninguna

Masculino

11 meses

Pápula amarillenta

Asintomática

4 mm

Pie derecho 3er dedo   

2 meses

Ninguna

Tabla 1. Características clínicas de los pacientes diagnosticados con Xantogranuloma Juvenil en el Centro Dermatológico “Dr. Uraga”.

Paciente N° 1. 

Figura A) Pápula solitaria 
amarillenta en espalda. 

Figura B) Fondo de color 
amarillo-naranja y vasos 
lineales-ramificados que 
corren de la periferia hacia 
el centro de la lesión.

Paciente N° 2.

Figura A) Pápula solitaria 
amarillenta en tórax 
anterior. 

Figura B) Fondo de 
coloración amarillo 
naranja, estrías 
blanquecinas lineales que 
se dirigen de la periferia al 
centro de la lesión.
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Paciente N° 3.

Figura A) Placa solitaria 
anaranjada en tórax 
anterior.

Figura B) Fondo de 
nubosidades amarillas, 
a la periferia un halo 
eritematoso con vasos 
lineales ramificados que 
se dirigen de la periferia al 
centro de la lesión.

Paciente N° 4.

Figura A) Pápula 
amarillenta en cara externa 
del tercer dedo pie derecho. 

Figura B) Fondo de 
color naranja-amarillo 
con aspecto de “nubes” 
intercaladas; a la periferia 
un halo eritematoso 
con apariencia de “sol 
poniente.”

Figura C. Examen histopatológico. Proliferación histiocitaria, células gigantes tipo Touton, macrófagos espumosos. Hematoxilina- Eosina - 40x

H. Domínguez et. al



-040 Centro Dermatológico Dr. Úraga  |  Vol 1  |  Nº 3  2019

Reporte de Caso Clínico

Al examen dermatoscópico de cada lesión se identificó 

los patrones con varias estructuras que sugieren el 

diagnóstico de xantogranuloma juvenil, entre las que 

se encuentran la apariencia de sol poniente, vasos li-

neales y/o ramificados, estrías blanquecinas, glóbulos 

o nubes blancas a amarillentas y red de pigmento. 

(Anexo. Figura B)

El diagnóstico de los cuatro pacientes fue confirmado 

mediante estudio microscópico en el que se identificó 

una dermis ocupada por proliferación histiocitaria con 

presencia de células gigantes de tipo Touton y algunos 

macrófagos espumosos. (Anexo. Figura C).

D I S C U S I Ó N

El Xantogranuloma Juvenil es la forma más frecuente  

de histiocitosis de células no Langerhans, histiocitosis 

no X o histiocitosis tipo II. El 5 a 20% se presentan 

al nacimiento, el 75% aparecen en los primeros nueve 

meses, los adultos son afectados aproximadamente en 

el 15% de los casos. Su etiología es desconocida. Las le-

siones incluyen células histiocíticas no Langerhans que 

originan una reacción granulomatosa, donde coexisten 

células gigantes y espumosas. La reacción se desenca-

dena por un estímulo traumático o infeccioso, posible-

mente secundaria a la producción de citocinas. Las cé-

lulas espumosas son predominantes debido a la unión 

de colesterol con las lipoproteínas de baja densidad, en 

la que su biosíntesis intracelular está aumentada. Es 

una neoformación de aspecto papular o nodular, oval, 

firme, superficie lisa bien delimitada, eritematoso, de 

0.5 a 2 cm de diámetro. El número de lesiones es va-

riable, desde lesiones solitarias hasta lesiones múlti-

ples.1,2 Predomina en cara, tronco y parte proximal de 

extremidades, respeta palmas y plantas y afecta parti-

cularmente en párpados. En estadios tempranos es de 

color pardo a rojo con tinte amarillento, con el tiempo 

adquiere un color amarillo blanquecino; puede desa-

rrollar ocasionalmente telangiectasias en la superficie.1 

Son indoloros a la presión. Presenta manifestaciones 

extracutáneas, principalmente alteraciones oculares 

(1%), cuyo resultado es la pérdida irreversible de la vi-

sión, pero sin dañar el estado general del paciente.2

A parte de las características benignas de esta pato-

logía se debe investigar siempre el compromiso sisté-

mico del paciente, ya que se ha encontrado lesiones en 

pulmones, hueso, testículos, tracto gastrointestinal, 

corazón, cavidad oral y ojos. La afectación ocular es 

bastante rara con un rango de 0.3%. El 10% de los 

niños con JXG cutáneo, se manifiesta típicamente 

como un nódulo circunscrito del iris, ocasionalmente 

con hifema (presencia de sangre en el área frontal del 

ojo) y presión intraocular elevada.3,4,5,6,7,19 Se ha des-

crito la asociación con neurofibromatosis tipo 1 y leu-

cemia mielomonocítica.8

Además, se han definido múltiples variantes de XGJ 

entre las que encontramos a la forma gigante no li-

pidizada, intramuscular, subcutánea, múltiple lique-

noide y eruptiva.9,10

La morfología histopatológica del Xantogranuloma Ju-

venil varía de acuerdo al tiempo evolución de la lesión, 

por lo que se encuentra tres etapas de acuerdo a sus ca-

racterísticas específicas: 1 Etapa temprana: histiocitos 

pequeños en un infiltrado monomorfo, leve vacuoliza-

ción citoplasmática entremezclada con infiltrado in-

flamatorio escaso, 2 Etapa totalmente desarrollada: 

vacuolización prominente con formación de células 

xantomatosas, células gigantes de Touton, células in-
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flamatorias perilesionales y perivasculares, 3 Etapa de 

regresión: escasas células xantomatosas, reacción ti-

sular fibrótica moderada con incremento de células fu-

siformes.11,12 La tinción inmunohistoquímica juega un 

papel clave en el diagnóstico; CD68 y vimentina son po-

sitivos, mientras que CD1a suele ser negativo.13

Las características dermatoscópicas del xantogranu-

loma juvenil, destacan la presencia de un fondo ama-

rillento con borde eritematoso que toma el nombre 

de “patrón en sol poniente” acompañada por áreas 

pálidas blanquecinas o amarillentas conocidas como 

nubes o glóbulos pálidos-amarillentos, vasos lineales 

y/o ramificados, estrías blanquecinas e incluso red de 

pigmento.14,15,16 Song y colaboradores en el 2011, estu-

diaron la presencia de estructuras dermatoscópicas 

en relación con su maduración histopatológica en pa-

cientes diagnosticados con xantogranuloma juvenil 

y concluyeron que el predominio de histiocitos co-

rresponde al “patrón en sol poniente”, el mismo que 

puede considerarse un hallazgo característico de esta 

enfermedad especialmente en la etapa temprana y to-

talmente desarrollada; las nubes y glóbulos pálidos 

amarillentos se encuentran en la etapa totalmente de-

sarrollada y de regresión, representando colecciones 

de histiocitos xantomatosos localizados en la dermis 

superficial; las estrías blanquecinas se identificaron 

en la etapa totalmente desarrollada y en mayor con-

sideración en la etapa de regresión ya que se las atri-

buye a los cambios fibrosos que sufre la enfermedad 

durante su curso natural, y finalmente los vasos li-

neales y/o ramificados se identificaron en todas las 

etapas del xantogranuloma juvenil, sin embargo la 

presión ejercida sobre la lesión con el dermatoscopio 

puede colapsar los vasos y hacerlos no identificables 

de forma no intencional.4,5,10  

El diagnóstico diferencial se realiza con enfermedades 

del grupo de histiocitosis de las células de Langerhans 

que incluyen, la histiocitosis cefálica benigna se di-

ferencia del xantogranuloma juvenil porque sus le-

siones papulares se localizan solamente en la cabeza 

y el cuello; su infiltrado carece de células espumosas 

y células gigantes multinucleadas. El histiocitoma 

eruptivo generalizado, es más frecuente en adultos, 

resolución espontanea con cicatriz, no es granuloma-

toso y nunca produce acumulación de lípidos en las 

células, los histiocitos son monomorfos y tienen gran 

cantidad de cuerpos densos y laminados de manera 

regular (microscopia electrónica). En el reticulohis-

tiocitoma las lesiones cutáneas persisten durante los 

primeros meses de vida, cerca de 10 a 25% de las cé-

lulas son positivas para la proteína S-100 y muestran 

células de Langerhans. El xantoma tuberoso aparece 

solamente en los estados hiperlipidémicos. Desde un 

punto de vista histopatológico, el xantogranuloma 

papular puede persistir en la edad adulta, se distingue 

del juvenil y del diseminado porque carece de la fase 

histiocítica pura primitiva. En algunas ocasiones, el 

xantogranuloma juvenil es difícil de distinguir por la 

forma clínica del nevo de Spitz; éste se caracteriza por 

células névicas fusiformes y epiteliales; sin embargo, 

son distintos histológicamente.2,12,17,18

El tratamiento del xantogranuloma juvenil comprende 

una amplia gama de opciones entre las que se encuen-

tran la escisión quirúrgica, corticoterapia e incluso 

la observación, debido a la tendencia a la resolución 

espontánea que caracteriza a esta enfermedad. Asi-

mismo, en el año 2014 se reportó el uso exitoso de be-

vacizumab en un paciente con xantogranuloma juvenil 

ocular recalcitrante al tratamiento convencional.19

H. Domínguez et. al
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Podemos concluir que la dermatoscopía es una herra-

mienta de gran utilidad y apoyo al Dermatólogo en el 

diagnóstico XGJ, sin la necesidad de realizar procedi-

mientos invasivos como las biopsias, tomando en cuenta 

que la mayor parte de pacientes afectados son pediátricos.
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