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Fig. 46 Xantogranuloma juvenil (caso n°® 24). Histiocitos es-

pumosos, aspecto general. Junto a las vacuolas lipi-
dicas (VL) mGltiples figuras de mielina (FM). (Au-
mentos x 15.000).
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XANTOGRANULOMA JUVENIL

CASO N° 25

Historia. clfnica. (n° 60.623)
' E.L.R. nifna de 3 anos de edad. (Diciembre 1976)

Antecedentes familiares. Sin interés
Antecedentes personales. Sin interés

Enfermedad actual. Hace dos semanas la madre notd la
presencia de una lésién del tamafo de una cabeza de alfiler,
agsintomdtica, situada en la regién submamaria derecha, gque ha
ido creciendo hasta la actualidad.

Exploracién cut&nea. En dicha localizacibén lesibn tu-
moral, de 1 cm. de di&metro, sesil, de consistencia elé8stica,
cubierta por una fina descamacibn y no adherida a planos pro-
fundos; del mismo color que la piel normal.

Exploracién sistémica. Normal.

Evolucién. Dado el aspecto poco especifico de la le-
8ibén se estableci8 un diagnbstico diferencial clinico entre:
Xantogranuloma juvenil lesifn finica, molluscum fibroso y fibro-
histiocitoma, practic&ndose una extirpacibn quirfirgica completa
de la lesibn.

Histologfa (n°® 20.399)

Biopsia de un xantoma tuberoso.
Epidermis aplanada. \

En toda la dermis denso infiltrado adherido a la mem-
brana basal, sin penetrarla, y formado por abundantes cé&lulas
espumosas y cé€lulas gigantes tipo Touton, agrupadas estas Glti-
mas por zonas donde son muy numerosas. No muestra relacibn cla-
ra con los vasos dérmicos.
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XANTOMA PLANO DISEMINADO

CASO N° 26

Historia clinica (historia de Sala n° 3380)

N.S5.M. Mujer de 50 afios de edad (Mayo 1972)

Antecedentes familiares. Padre fallecido de leucosis.

No hay antecedentes de xantomatosis en la familia.
Antecedentes personales. Asma bronquial y varias cri-
sis de fenfmeno de Raynaud en los Gltimos meses.

Enfermedad actual. Hace aproximadamente tres afios le
aparecif una mancha amarillenta en la muiieca izquierda que se
extenderia paulatinamente hacia la raiz del miembro. Casi al
mismo tiempo aparecen miculas amarillentas en regiones perior-
bitarias, a modo de anteojos, y en el resto de extremidades.
Mds tarde acaban afect&ndose la regién frontal y el tronco.

Tras la exposicifn solar las manchas se intensifican
de color, pasando del amarillo al calabaza, intensificindose
también en extensién y produciendo prurito.

Desde hace cuatro afios la enferma inicié por su cuen-
ta un régimen sin grasas y predominantemente vegetariano.

Exploracién cutfnea. En p&rpados, regién frontal y
malar, cuello regién del escote, pecho, abdomen, regién lumbar
Y glGtea, piernas, dorso de pies, brazos y antebrazos, se obser-
van placas amarillo-calabaza, de varios tamafios, con bordes irre-
gulares pero bien definidos, que confluyen ocupando en total,
aproximadamente el 30% de la superficie corporal de la enferma,
con islotes de piel sana respetados.‘nichas placas no estin so-
breelevadas ni induradas, se distribuyen preferentemente entor-
no a plieges cuténeos, en algin punto presentan el fenémeno de
Koebner (sobre cicatrices de antiguas vacunas) y tienden a ocu-
par zonas de friccién.

Mucosas sin lesiones.

Exploracifn sistémica. En regifn supraclavicular iz-
quierda adenopatfa dura, no rodadera, del tamafio de una castafa.

Hepatomegalia blanda de tres traveses de dedo, no do-
lorosa.
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Fig. 47 Caso n° 26. Xantoma plano diseminado. Obsé&rvese la
gran extensifn de las miculas planas xantomatosas y

la confiquracibn bien limitada y precisa de sus bor-
des.
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Examen oftalmolSgico: Ojo dexecho, miopfa. Ojo izquier-
do, arterias algo tortuosas, cruces arteriovenosos.

' Radiologia: Esqueleto sin lesiones 6seas de tipo des-
tructivo, osteolftico ni condensante. No hay calcificaciones en-
docraneales.

' Colescistograffa normal.
Mielograma normal.

Evolucifén. La paciente permaneci8 en buen estado duran-
te un afio, al cabo del cual sufre una tromboflebitis y mas tarde
una infeccibn urinaria y dos abcesos en regifn glfitea.

A los dos afios de haber sido dada de alta la paciente,
reingresa de nuevo, refiriendo que en primavera y verano y tras
exposiciones solares presenta prurito generalizado, con eritemas
solares acentuados y exacerbacibn de sus lesiones.

A la exploracibn las placas amarillo-calabaza han au-
mentado de extensién cubriendo incluso el cuero cabelludo y par-
te de los muslos. Ocupan practicamente el 50% de la superficie

cuténea.

No se palpan adenopatias ni hepatoesplenomegalia, ten-
sibn arterial normal, radiograffas seriadas de esqueleto sin
anomalfas.

En la actualidad la paciente permanece estacionaria,
habiendo perdido algo de peso y acusando una astenia y decai-
miento perstinaz, sobretodo en los perfodos invernales. La ex-
tensifn de las lesiones ha progresado y &stas ocupan algo m&s
del 60% de la superficie corporal.

Estudio bioquimico.

- VSG muy elevada, entre 68 y 120 a la 12 hora.

- Hiperalfalipoproteinemia (41%), siendo el resto de
lipoproteinas normales (8% y 51%, respectivamente
para prebeta- y beta-lipoproteina).En una segunda
determinacifén el porcentaje de las tres lipoprotei-
nas estaba dentro de la normalidad.

- Hipergammaglobulinemia persistente (28'5% en una
ocasibén y 27% en otra).
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- Estudio de” inmunoglobulinas: .

Septiembre Septiembre Valores
' 1975 - 1976 normales.
Ig A(mg/100 ml): 186 287 80 - 450
Ig G(mg/100 ml): 1.960 3.760 600 - 1.500
Yg M(mg/100 ml): 48 182 50 - 280
K suero (mg/ml): - 1'6 5'13 - 1'03
A suero (mg/ml): - 14 2'17 ~ 0'36
K orina (mg/24 h): - 1'15 inferior a 3
A orina (mg/24 h): - 0'75 inferior a 1

Inmunoelectroforesis: aumento de Ig G tipo A . En orina no se ob-
serva aumento de cadenas ligeras.

Histologfa (n° 13.247)
Biopsia de una zona afecta del brazo.

En dermis papilar y media acfimulos perivasculares de
células espumosas tfpicas. Dichos infiltrados se disponen para-
lelamente a la epidermis y siempre estfn centrados por un vaso,
alrededor del cual discurren. No se observaron células gigantes
tipo Touton ni elementos inflamatorios.

El .Sud&n negro es positivo. La tincibén para el hierro,

negativa.

Ultrastructura (n°946)

Abundantes cé&lulas de aspecto histiocitario con cito-
plasma cargado de vacuolas lipfdicas, que se disponen concen-
tricamente alrededor de los vasos. )

- Las vacuolas lipfdicas (sin membrana limitante) son
esféricas, de diferentes tamafios, aisladas o coalescentes. La
mayorfa de ellas se hallan rodeadas de figuras de mielina y 1li-
sosomas, que a su vez son también muy abundantes. Se hallan ade-

m&s muchos microfilamentos.

El nilcleo de estas cé&lulas es también de aspecto his-
tiocitario.

Los vasos forman el centro de estos conglomerados de
c€lulas histiocitarias cargadas de grasa, y a medida que &stas
se alejan de los mismos el nfimero y tamafio de las vacuolas lipf-

dicas es mayor.
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Fig. 48 Xantoma plano diseminado (Caso n°® 26). Células espumo-
sas de disposicibn perivascular paralelamente dispues-
tas a la eﬁidermis. (Hematoxilina-eritrosina-azafrén
%:1.200).

Referente a los vasos hay dos hechos que llaman la
atencién. En primer lugar la existencia relativamente abundante
en el citoplasma de las c&lulas endoteliales, de inclusiones fu-
siformes electrbdn-densas de estructura microtubular, en nGmero
de una o dos para cada una de ellas, y que parecen corresponder
a cuerpos de Weibel y Palade. Y en segundo lugar la existencia
de una membrana basal md&s ancha y densa de lo normal. No se ob-
servaron inclusiones lipfidicas en el citoplasma de las cé&lulas

endoteliales.

Otro hecho a senalar es la existencia de algunas va-
cuolas lipfdicas en el citoplasma de las células de Schwann de

los filetes nerviosos que rodean a estas células.

El coldgeno no mostraba alteraciones.
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Fig. 49 ZXantoma plano diseminado (caso n® 26). C€lula histio-
citaria con numerosas vacuolas lipidicas'(VL) y mGl-
tiples lisosomas (L) adosados a las anteriores. (Au-
mentos x 20.000).
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Xantoma plano diseminado (caso n° 26). Detalle de una
porcidn citoplasmitica de una cé€lula histiocitaria.
Obsérvese como los lisosomas (L) y las figuras de mie-
lina (FM) se hallan en iIntima unibén con las vacuolas
lipfdicas (VL). (Aumentos x 22.500).
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Fig. 51 Xantoma plano diseminado (caso n° 26). Célula histio-

citaria (CH) con mGltiples microfilamentos (MF) y gré-
nulos de glic6geno (GL). A la izquierda de la misma,
prolongacién citoplasmética de una cé&lula endotelial
(CE) con cuerpos de Weibel y Palade (CP). (Aumentos

x 15.000).
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Fig. 52 Xantema plano diseminado (caso n°® 26). Filete nervio-

so dérmico. Obsérvese dos vacuolas lipidicas (VL) en
una célula de Schwann (CS). (Aumentos x 20.000).

EXPLORACION FOTOBIOLOGICA.

Tanto en piel sana como en piel afecta hallamos:

- MED (dosis minima eritema) disminuido (hipersensibi-
lidad) con respuesta pdpulo-edematosa (Fig.53).MED
normal 15 segundos, MED de la enferma 5 segundos.

- DED (= 10 veces el MED) con respuesta anormal ede-

matosa con sensacifn subjetiva de prurito y quemazén.
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Control histolfgico del DED (n°13.247 III). Fue prac-
ticado sobre piel sana. A las 24 horas hallamos una necrosis de

la epidermis con presencia de "sunburn cells" (£ig. }: ¥ un
infiltrado perivascular en dermis medio. A los 8 dias el infil-
trado dérmico era mInimo Yy en la epidermis habfan im&genes de
regenera016n. Ni en el primero ni en el segundo control histo-
16gico aparecieron células espumosas.

Fig. 54 Caso n° 26. Control histolbgico del DED a las 24 ho-
ras. Presencia en la epidermis de "sunburn cells".

(Hematoxilina-eritrosina-azafrén x 1.200).
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CROMATOGRAFIA DE LIPIDOS

. Caso n®

(Ex L: 13’5 % del tejido seco)

LIPIDOS NEUTROS

EMe

SC

n? 26 Piel

Normal

-
= -1
f

SeEEEY b e e S

ISP ay

i H
i i : i
SRS RS Eae SRR S Bi
- ! : "
i { !
e = % ) 7 -
1 | i
S S md s B S
" |
b — s -
!

R e I

i o =
B S 7]

T T T
!

Ev i ey
i

ol




	TJFB_0217
	TJFB_0218
	TJFB_0219
	TJFB_0220
	TJFB_0221
	TJFB_0222
	TJFB_0223
	TJFB_0224
	TJFB_0225
	TJFB_0226
	TJFB_0227
	TJFB_0228
	TJFB_0229



