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Resumen

El xantogranuloma juvenil (XGJ) gigante es una variante infrecuente de XGJ, se caracteriza por una 
lesión mayor a 2 cm de diámetro. Generalmente se presenta como placa y rara vez, como nódulo 
ulcerado. Objetivo: Reportar dos casos de XGJ de presentación atípica, destacando la importancia de 
considerarlos dentro del diagnóstico diferencial de tumores ulcerados de gran tamaño en lactantes. 
Casos Clínicos: Caso 1: Lactante masculino sano, consultó por nódulo inguinal eritematoso indu-
rado de 2,6 cm con ulceración central, presente desde los 2 meses de edad, de crecimiento rápido y 
progresivo. Se realizó biopsia incisional cuya histología fue compatible con XGJ. Se descartó compro-
miso oftalmológico. Se realizó extirpación quirúrgica excisional por su impacto funcional y preocu-
pación de los cuidadores. Evolucionó favorablemente sin recidiva local a 4 años de seguimiento. Caso 
2: Lactante masculino sano consultó por nódulo escapular derecho de 2,4 cm, de consistencia firme, 
con costra central, presente desde el mes de vida, de crecimiento rápido y progresivo. El estudio 
histológico incisional fue compatible con XGJ. Se descartó compromiso oftalmológico y en 18 meses 

¿Qué se sabe del tema que trata este estudio?

El Xantogranuloma juvenil (XGJ) representa la forma más frecuen-
te de histiocitosis de células no Langerhans. Se presenta típicamente 
en población pediátrica como una lesión papular o nodular, lisa, 
menor de 20 mm y solitaria. Su presentación como nódulo de ta-
maño mayor de 20 mm y/o ulcerado es infrecuente. 

¿Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

El diagnóstico diferencial de tumores ulcerados de gran tamaño en 
lactantes comprende patologías de comportamiento intermedio y 
maligno, como también patologías benignas con presentaciones 
atípicas, como el XGJ. Es importante reconocer presentaciones atí-
picas de XGJ que pueden simular patologías de pronóstico omino-
sos, pero que presentan un buen pronóstico.
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Abstract

Giant Juvenile Xanthogranuloma (GJXG) corresponds to an infrequent variant of Juvenile Xantho-
granuloma (JXG) and is characterized by a lesion larger than 2 cm in diameter. It usually presents as 
a plaque but infrequently, presents as an ulcerated nodule. Objective: To report two cases of atypical 
presentation of GJXG, highlighting the importance of considering them in the differential diagnosis 
of large, ulcerated tumors in infants. Clinical Cases: Case 1: A 4-month-old healthy male infant pre-
sented with a rapid and progressive growing left inguinal nodule, present since 2 months of age. At 
physical examination he presented with a 2.6 cm indurated erythematous nodule with central ulce-
ration. Histological study of an incisional biopsy was compatible with JXG. Ophthalmologic involve-
ment was ruled out. Because of functional impairment and parents worry complete surgical removal 
was performed. The patient had favorable evolution without local recurrence at 4 years of follow-up. 
Case 2: A 6-month-old healthy male infant presented with a 2.4 cm scapular crusted nodule of rapid 
and progressive growth, present since birth. Histological study of an incisional biopsy confirmed 
JXG. Ophthalmologic involvement was ruled out. After 18 months of periodic clinical follow-up, 
there was a progressive reduction in size of the lesion. Conclusions: The cases presented highlight 
the importance of considering JXG in the differential diagnosis of large, ulcerated tumors in infants. 
When encountered to atypical JXG presentations, histologic studies help to confirm the diagnosis. 
Given the favorable prognosis of this diagnosis, periodic clinical follow-up is advised; in exceptional 
cases, surgical or ablative treatments may be considered. 

Introducción

El xantogranuloma juvenil (XGJ) corresponde a 
la forma más frecuente de histiocitosis de células no 
Langerhans. Según la nueva clasificación propuesta en 
2016 por Emilie et al, el XGJ se encuentra dentro del 
grupo C, específicamente dentro de la familia de lesio-
nes xantogranulomatosas de histiocitosis cutáneas de 
células no Langerhans1. Generalmente aparece como 
una lesión única en pacientes menores de dos años, 
con predominio masculino2,3. Se ha descrito que un 
40-70% de los casos se presenta durante el primer año 
de vida4, con un 15% del total de casos presentes al na-
cimiento5. Respecto a su etiología, si bien no existe un 
consenso, se postula que una hiperactividad en la vía 
MAP quinasa se relaciona con una mayor susceptibili-
dad al desarrollo de estas lesiones6. 

El XGJ se presenta clínicamente como una pápu-
la o nódulo solitario, asintomático, de superficie lisa, 
consistencia firme y coloración inicialmente rosada, 
adquiriendo luego una tonalidad amarillenta-anaran-
jada. Existen presentaciones atípicas, en las que puede 
manifestarse como una placa infiltrativa, tumor exofí-
tico o nódulo ulcerado7. Con respecto a su tamaño, se 
clasifican en pequeños (2-5 mm), grandes (5-20 mm) 
y gigantes (> 20 mm), siendo éstos últimos los menos 

frecuentes8. A diferencia de lo reportado para XGJ pe-
queños y medianos, los gigantes suelen ser lesiones so-
litarias que pueden presentar síntomas como dolor y 
sangrado. Su morfología más frecuente es como placa, 
seguido de nódulo y de manera infrecuente como nó-
dulo ulcerado. Se ha descrito que en ocasiones presen-
tan nódulos satélites y telangiectasias periféricas9. 

La importancia de identificar a los XGJ de presen-
tación atípica radica en su diagnóstico diferencial con 
otros tumores ulcerados en lactantes, donde se inclu-
yen patologías de pronóstico ominoso, ya sean de etio-
logía vascular (malformaciones o tumores ej. heman-
gioma), derivados de partes blandas (miofibromas, 
fibrosarcomas, hamartomas o teratomas) e infiltracio-
nes cutáneas por células hematopoyéticas (linfocitoma 
cutáneo, histiocitosis y mastocitosis)10,11.

El objetivo de esta publicación es reportar el cuadro 
clínico de dos lactantes con presentaciones atípicas de 
XGJ como nódulos de rápido crecimiento, gran tama-
ño y ulceración central, en los cuales estudios adiciona-
les permitieron la confirmación diagnóstica. Debemos 
incorporar dentro del diagnóstico diferencial de tumo-
res ulcerados de gran tamaño en lactantes, las formas 
atípicas de XGJ. Además, se presenta una revisión de 
los principales aspectos a considerar cuando nos en-
frentamos a este diagnóstico. 

de seguimiento clínico seriado, presentó disminución progresiva del tamaño  de la lesión. Conclu-
siones: Los casos presentados destacan la importancia de considerar el XGJ dentro del diagnóstico 
diferencial de tumores cutáneos ulcerados de gran tamaño en lactantes. Frente a presentaciones clíni-
cas atípicas, el estudio histológico ayuda a confirmar el diagnóstico. Dado el pronóstico favorable, se 
aconseja el seguimiento clínico periódico y, en casos excepcionales, se puede optar por tratamientos 
quirúrgicos o ablativos.  
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Casos Clínicos

Caso clínico 1
Lactante de 4 meses de edad, sexo masculino, pre-

viamente sano, consultó por lesión inguinal izquierda 
de dos meses de evolución, de aparición súbita y rápi-
do crecimiento. Al examen físico se observó un nódulo 
eritematoso brillante redondeado de 2,6 cm en su diá-
metro máximo, con bordes bien definidos y ulceración 
central (figura 1). A la palpación era de consistencia 
gomosa e indoloro. 

Dentro de los diagnósticos diferenciales iniciales 
se incluyó malformación o tumor vascular (ej. he-
mangioma de la infancia), tumor de partes blandas 
(ej. miofibromatosis, fibrosarcoma) mastocitoma so-
litario e histiocitosis. Se estudió inicialmente con eco-
grafía doppler la cual informó nódulo sólido dermo 
hipodérmico de ecogenicidad heterogénea, de 23 mm 
de diámetro con discreto reforzamiento posterior. Al 
doppler color se describió la presencia de escasas es-
tructuras vasculares centrales y periféricas de baja re-
sistencia. Se descartó una patología de origen vascular, 
sin embargo, se concluyó que las características eco-
gráficas requerían correlación histológica para mayor 
precisión diagnóstica. Se realizó una biopsia incisio-
nal, cuya evaluación histológica describió un infiltrado 
tumoral difuso en dermis e hipodermis, compuesto 

Figura 1. Nódulo redondeado eritematoso indurado de 26 mm 
en pliegue inguinal izquierdo con zona de ulceración central 

predominantemente por histiocitos, con algunas célu-
las gigantes multinucleadas tipo Touton y numerosos 
granulocitos eosinófilos. Las tinciones inmunohisto-
químicas resultaron positivas para CD-68 y CD-4 y 
negativas para S-100, lo cual confirmó el diagnóstico 
de XGJ (figura 2). 

Figura 2. Denso infiltra-
do dérmico compuesto 
predominantemente por 
histiocitos, en la zona 
central se observa célula 
gigante multinucleada tipo 
Touton-flecha (a). Inmuno-
histoquímica negativa para 
S100 (b) y positiva para 
CD68 (c) y CD4 (d).

Xantogranuloma Juvenil - S. Guelfand W. et al
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En el contexto de un XGJ gigante, se solicitó eva-
luación por oftalmología, descartándose compromiso 
ocular. 

Confirmado el diagnóstico de XGJ cutáneo sin ex-
tensión extra cutánea, se sugirió seguimiento clínico, 
pero, dado la ubicación de la lesión en zona de roce, su 
rápida velocidad de crecimiento y preocupación de los 
cuidadores, se realizó extirpación quirúrgica completa 
de la lesión. El paciente presentó una favorable evolu-
ción, sin recidiva tras 4 años de seguimiento. 

Caso clínico 2
Lactante de 6 meses de edad, sexo masculino, sin 

antecedentes mórbidos, consultó por una masa en 
zona escapular derecha, de rápido crecimiento, presen-
te desde el mes de vida. Al examen físico se observó un 
nódulo eritematoso indurado de 2,4 cm en su diáme-
tro mayor, con erosión, descamación y costra central 
(figura 3a). En la dermatoscopia se observó un fondo 
color rosado-anaranjado, una zona central hiperque-
ratósica con costra hemática y pseudo red pigmentaria 
en la periferia (figura 3b). A la palpación era de consis-
tencia firmee indoloro. 

Se sospechó inicialmente un miofibroma, masto-
citoma o histiocitosis. Como aproximación inicial, se 
realizó una ecografía doppler, la cual visualizó una le-
sión dérmica de aspecto sólido, hipoecogénica, de 22 
mm con una banda anecogénica subepidérmica. El 
doppler color mostró mínima vascularización perifé-
rica. La ecografía descartó un tumor de origen vascular 
y orientó hacia un XGJ, sin embargo, las características 
clínicas atípicas dificultaron la confirmación diagnós-
tica, por lo que se realizó una biopsia incisional. Histo-
lógicamente se describió una completa ocupación dér-
mica por histiocitos y numerosas células de Touton, 
confirmando el diagnóstico de XGJ. El paciente fue 
posteriormente evaluado por oftalmología, descartán-
dose compromiso ocular.

Se decidió manejo expectante con vigilancia clíni-
ca periódica. El paciente evolucionó con disminución 
progresiva del tamaño de la lesión tras 18 meses de se-
guimiento. 

Discusión

El enfrentamiento inicial de tumores cutáneos de 
gran tamaño ulcerados en lactantes incluye una anam-
nesis exhaustiva y un examen físico completo, con es-
pecial atención en las características morfológicas de la 
lesión como su color, forma, textura y consistencia10. 
En la práctica dermatológica además se utilizan herra-
mientas no invasivas que mejoran la visualización de 
lesiones, como es la observación con magnificación a 
través del dermatoscopio, con el cual se logra observar 

patrones estructurales y pigmentarios que mejoran la 
precisión diagnóstica12. 

Cuando los XGJ presentan características clínicas 
típicas, el examen físico confirma su diagnóstico13. La 
visión dermatoscópica apoya el diagnóstico, donde 
destaca un patrón en «sol poniente», caracterizado por 
una zona central amarilla-anaranjada rodeada por un 
halo eritematoso periférico12. 

Ante presentaciones atípicas de XGJ, el diagnóstico 
exclusivamente clínico se dificulta y la dermatoscopia 
pierde precisión. Por lo anterior, es necesario apoyarse 
en exámenes complementarios, tales como la ecografía 
doppler, la biopsia y estudio histológico para confir-
mar el diagnóstico8. En la ecografía, los XGJ de presen-
tación típica se visualizan como un nódulo hipoeco-
génico, bien delimitado, localizado en la dermis y/o 
hipodermis. No se describe refuerzo posterior ni som-
bra lateral. El estudio doppler puede evidenciar vasos 
de bajo flujo en su periferia, pero ausencia de vascu-
larización central14. La ecografía permite descartar un 
importante diagnóstico diferencial, como es el heman-
gioma de la infancia15. Sin embargo, actualmente, no 
existe un conceso de criterios ecográficos diagnósticos 
específicos de XGJ. 

En la histología de XGJ, clásicamente se describen 
infiltrados histiocíticos densos, bien delimitados en 
dermis y/o tejido subcutáneo, con epidermis intacta. 
Como rasgo característico se pueden observar células 
gigantes multinucleadas de Touton, las que correspon-
den a histiocitos con gran acúmulo intracitoplasmáti-
co de lípidos, sin embargo, estas células están ausentes 
hasta en un 15% de los casos7. Los XGJ gigantes pue-
den presentar extensión hacia fibras musculares estria-
das subyacentes9,16. El estudio inmunohistoquímico 
permite diferenciar el XGJ de otras histiocitosis, siendo 

Figura 3. Nódulo eritematoso oval de 24 mm en zona escapular derecha (a). 
A la dermatoscopia se observa costra serohemática central, fondo eritematoso 
anaranjado y pseudo-red pigmentaria periférica (b).

https://paperpile.com/c/KCd9SI/gYg6+IPzI
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la expresión de CD68 y factor XIIIa característicamen-
te positivas en el XGJ. A diferencia de las histiocitosis 
de células de Langerhans, en el XGJ la expresión de lan-
gerina (CD207) y CD1a son negativas17.

El estudio inmunohistoquímico permite diferen-
ciar el XGJ de otras histiocitosis. En los XGJ  la expre-
sión de CD68 y factor XIIIa es positiva mientras que, a 
diferencia de las histiocitosis de células de Langerhans, 
la expresión de langerina (CD207) y CD1a son nega-
tivas17.

El compromiso extra cutáneo de los XGJ es inhabi-
tual, siendo la afección ocular la más frecuente, repor-
tada en un 0,24% a 0,5% de los casos9,18,19. El compro-
miso ocular ocurre con mayor frecuencia en pacientes 
menores de 2 años con lesiones cutáneas múltiples y el 
iris es la estructura más afectada. Se presenta con ma-
yor frecuencia como ojo rojo unilateral, seguido de un 
tumor del iris o de la conjuntiva. Las lesiones oculares 
no presentan involución espontánea y pueden condu-
cir a complicaciones por efecto de masa, tales como 
glaucoma, hifema e incluso ceguera20,21. Actualmente, 
la literatura sugiere que no es necesario realizar estudio 
de compromiso ocular en pacientes asintomáticos18.

El compromiso sistémico de los XGJ involucrando 
dos o más órganos viscerales13, es también infrecuen-
te, con una incidencia reportada de 0,3-0,8%2,22. Los 
órganos más afectados son el hígado, bazo, pulmones 
y el sistema nervioso central18. Los pacientes con XGJ 
sistémico, suelen presentar compromiso cutáneo ex-
tenso, el cual generalmente precede a la afección sisté-
mica con una latencia de años a meses13. La aparición 
de XGJ cutáneos en edades tempranas se relaciona con 
un mayor riesgo de compromiso sistémico23. No exis-
te un consenso sobre el tamizaje de compromiso extra 
cutáneo en pacientes asintomáticos; algunos autores 
sugieren que se debe estudiar caso a caso, consideran-
do la edad del paciente, número de lesiones y presencia 
de síntomas sistémicos11,13. 

La incidencia de compromiso extracutáneo y por lo 
tanto las recomendaciones de estudio en XGJ gigante 
son similares a lo previamente descrito para otras for-
mas de XGJ.

En ambos casos reportados en esta publicación, no 
se realizó estudio de compromiso sistémico, sin em-
bargo, dado que los pacientes eran menores de 2 años 
se solicitó evaluación por oftalmología, descartándose 
compromiso ocular. 

En cuanto a su evolución, los XGJ representan le-
siones benignas, con regresión espontánea en un plazo 
de 3 a 6 años18. Como secuelas se describen hiperpig-
mentación, atrofia leve y anetodermia9. Se recomienda 
como principal estrategia de manejo la educación pa-
rental y seguimiento clínico, esperando la involución 
espontánea de la lesión.  En casos excepcionales cómo 
alteración funcional o tensión psicológica de los cui-

dadores se puede recurrir a la extirpación quirúrgica 
o métodos destructivos como el láser CO224. En el pri-
mer caso clínico reportado, la lesión ulcerada se ubica-
ba en zona del pañal y debido al constate roce generaba 
incomodidad del lactante, con episodios de sangrado, 
generando preocupación en los cuidadores, por lo que 
se decidió realizar una extirpación quirúrgica de la le-
sión. Por el contrario, en el segundo caso reportado, se 
optó por seguimiento clínico seriado donde se eviden-
ció involución espontánea de la lesión. 

Conclusiones

El XGJ cutáneo exhibe una gran diversidad de pre-
sentaciones clínicas. En los casos clínicos reportados, 
la presentación clínica fue atípica, como nódulos ul-
cerados mayores de 2 cm. Debemos incluir este tipo 
de lesiones en el diagnóstico diferencial de tumores 
cutáneos ulcerados en lactantes. En casos de presenta-
ción clínica típica, el diagnóstico es clínico; pudiendo 
reforzarse por hallazgos dermatoscópicos. En casos de 
presentación clínica atípica, se puede complementar el 
estudio con ecografía doppler, sin embargo, debido a la 
ausencia de criterios diagnósticos ecográficos estanda-
rizados, el estudio histológico con técnica de inmuno-
histoquímica es actualmente la herramienta diagnós-
tica confirmatoria. Debido a la involución espontánea 
de estas lesiones, se sugiere el seguimiento clínico pe-
riódico; en casos excepcionales se puede optar por tra-
tamientos quirúrgicos o ablativos.  

Responsabilidades Éticas
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Confidencialidad de los datos: Los autores declaran 
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