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RESUMEN

Introduccioén: La xantogranulomatosis juvenil es una enfermedad infrecuente que
se presenta comunmente en la primera infancia. Los adultos pueden verse
afectados con poca frecuencia. La manifestacion cutanea se da en la mayoria de
los casos, como un nédulo rojo-amarillo indurado y solitario. Usualmente se
presenta a nivel de cabeza y cuello, seguido del tronco, extremidades inferiores
y superiores. Aunque infrecuentes, las manifestaciones extracutaneas, pueden
presentarse con principal compromiso oftalmolagico.

Objetivo: Describir caso infrecuente de xantogranulomatosis juvenil en el
conducto auditivo externo.

Caso clinico: Se presenta este caso por lo infrecuente e inusual localizacion.
Paciente masculino, 42 afnos, que consultd por aparicion de lesion en el conducto
auditivo externo derecho con aumento progresivo del tamano asociado a otorrea
serohematica intermitente e hipoacusia. El diagndstico se realizé por hallazgos
clinicos, histopatoldgicos e inmunohistoquimicos. Se realizé escision total de la
lesion. Posteriormente presenté adecuada evolucion y mejoria de sintomatologia.
Conclusion: La xantogranulomatosis del adulto es una patologia poco frecuente,

con hallazgos clinicos que pueden sugerir multiples diagnosticos diferenciales, por
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lo cual es importante el apoyo histopatoldgico e inmunohistoquimico para orientar
el diagnéstico.

Palabras clave: xantogranuloma juvenil; histiocitosis.

ABSTRACT

Introduction: Juvenile xanthogranulomatosis is a rare disease that commonly
occurs in early childhood. Adults can be rarely affected. The cutaneous
manifestation occurs in most cases, as a solitary, indurated red-yellow nodule. It
usually occurs at the head and neck level, followed by the trunk, lower and upper
extremities. Although infrequent, extracutaneous manifestations can present
with main ophthalmological involvement.

Objective: To describe a rare case of juvenile xanthogranulomatosis in the
external auditory canal.

Clinical Case report: This rare case is reported due to its unusual location. This
is a 42 years old male patient, who came to consultation due to the appearance
of a lesion in the right external auditory canal with progressive increase in size
associated with intermittent serohematic otorrhea and hearing loss. The diagnosis
was made by clinical, histopathological and immunohistochemical findings. Total
excision of the lesion was performed. Later, he had adequate evolution and
improvement of symptoms.

Conclusion: Adult xanthogranulomatosis is a rare disease, with clinical findings
that may suggest multiple differential diagnoses, thus histopathological and
immunohistochemical support are important to guide the diagnosis.

Keywords: juvenile xanthogranuloma; histiocytosis.
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Introduccion

La Sociedad Internacional de Histiocitosis, clasifico las afecciones histiociticas en
tres clases. La segunda clase, consiste en trastornos de la infancia no Langerhans,
de los cuales los xantogranulomas juveniles son el trastorno mas frecuente.('-2:3)
Aproximadamente el 10 % de estos, se manifiestan en la edad adulta,
denominandose xantogranulomatosis juvenil de inicio tardio o xantogranuloma
del adulto.™> Ha sido considerado el resultado de una respuesta de macrofagos
a la lesion del tejido que resulta en una reaccion granulomatosa, sin aparente

estimulo desencadenante.

Las manifestaciones clinicas se dan predominantemente a nivel cutaneo, como
una papula o nodulo rojo-amarillo suave, solitario que suele progresar a un tumor

firme, solido, de color amarillo-marron.(:6:7)

Los sitios comprometidos suelen ser: cabeza y cuello, térax y extremidades. ELl
compromiso en conducto auditivo externo es infrecuente, con pocos casos
reportados en la literatura.”-® Puede haber compromiso extracutaneo, aunque es
infrecuente también. La afectacion mas comun es la ocular y puede presentarse
como hifema, glaucoma, cataratas y oclusion vascular; también puede haber

compromiso pulmonar, nervioso central, hepatico, entre otros.©®

El curso usual del tipo juvenil es la resolucion de la lesion de forma espontanea,
sin embargo, en el adulto esta involucion se da solo en 54 % de los casos. 19 Por
lo anterior es importante tener presente la posibilidad de realizar la escision
quirurgica de la lesidn, la cual se recomienda en caso de presentar complicaciones
mecanicas o de tipo estético.® Es importante resaltar que el pronostico en
general es favorable; la evolucién suele ser benigna y posterior a la reseccion,
presenta un bajo indice de recidivas, aproximadamente 7 %. Por lo expresado se
decide describir un caso infrecuente de xantogranulomatosis juvenil en el

conducto auditivo externo.
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Caso clinico

Paciente masculino, 42 anos de edad. Acude al servicio de otorrinolaringologia,
por presentar cuadro clinico de tres meses de evolucion consistente en aparicion
de lesion en conducto auditivo externo del oido derecho, la cual aumento en
tamano progresivamente, indolora, con otorrea serohematica intermitente e
hipoacusia secundaria. No tiene antecedentes de tipo traumatico. Al examen
fisico en oido derecho, se apreciaba lesion de aspecto polipoideo pediculada
aproximadamente de 2 cm, con aspecto hemorragico, en conducto auditivo
derecho que obstruia la luz y no permitia la visualizacion de la membrana

timpanica (Fig. 1).

Fig. 1 - Lesion de aspecto polipoideo pediculada.

Se le realizd tomografia de oidos. Se encontré lesion pediculada circunscrita a
nivel de pared anterior de conducto auditivo externo, con densidad de tejidos

blandos, sin extension a estructuras adyacentes (Fig. 2).
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Fig. 2 - Tomografia de oidos en ventana 6sea, corte coronal. Evidencia lesion
pediculada circunscrita en pared anterior de conducto auditivo externo derecho, con
densidad de tejidos blandos, sin extension a estructuras adyacentes y tapon de

cerumen bilateral.

Se realizé la reseccion de la totalidad de la lesion, bajo anestesia local y curacion
de oido bajo vision microscopica. Se envio la muestra a anatomia patologia y se

inicio antibioticoterapia local y sistémica.

La visualizacion histopatologica demuestra en el estroma de soporte infiltrados

linfohistiocitarios con eosinofilos y células gigantes tipo Touton (Fig. 3).

Fig. 3 - Estudio histolégico donde se evidencia en estroma de soporte moderados
infiltrados linfohistiocitarios y células gigantes tipo Touton.
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Se analizé por inmunohistoquimica, el marcador CD68 positivo en las células de

estudio (Fig. 4) y el marcador para la proteina S100 y el CD1 negativos.

Fig. 4 - Se evidencia marcacion inmunohistoquimica de CD68 positiva.

Con lo anterior se realizd el diagnostico de xantogranuloma juvenil del adulto,
con presentacion Unica en el conducto auditivo externo. Se descartdo compromiso
sistémico, oftalmico, cardiovascular o visceral por medio de una exhaustiva

evaluacion clinica.

Discusion
Los trastornos histiocitarios, han sido clasificados por la Sociedad Internacional
de Histiocitosis en tres clases: la primera es la histiocitosis de células de

Langerhans, la segunda de tipo no Langerhans y en la tercera son histiocitosis

malignas. (19

En el segundo grupo se encuentran diferentes trastornos de los cuales, los
xantogranulomas juveniles, son el tipo mas frecuente. Se presenta como un

proceso reactivo con respuesta de macrdéfagos a la lesion del tejido no
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identificado que resulta en una reaccién granulomatosa. Algunos postulan que se

desencadena por traumatismos, infecciones o procesos linfoproliferativos.©'")

El diagnostico se realiza por medio de hallazgos clinicos caracteristicos asociados
a histopatologia e inmunohistoquimica. La manifestacion clinica en el adulto se
presenta con mayor frecuencia como una lesion solitaria papulonédulosa, de color
rojo o amarillo que suele transformarse en un tumor firme, sélido, de color
amarillo-marron. La ubicacién mas comun se da en cabeza y cuello (42 %), seguido

del tronco (26 %), extremidades inferiores (16 %) y superiores (15 %).?

El compromiso del conducto auditivo externo es poco frecuente, con pocos casos
reportados en la literatura, en estos se ha encontrado una lesion Unica,
circunscrita al conducto externo, sin erosién 6sea, con curso benigno y sin
complicaciones.” Las manifestaciones extracutaneas en el xantogranuloma
juvenil se presentan hasta 4 % con mayor compromiso a nivel ocular, seguido de
compromiso pulmonar, nervioso central y hepatico.('® En el adulto ha sido menos
estudiado; sin embargo, se han reportado casos con compromiso oftalmologico,
mamario y nervioso.(") Se ha relacionado el compromiso extracutaneo con la
presencia de factores como la forma micronodular cutanea, lesiones menores a

10 mm, lesiones cutaneas multiples y edad temprana.®

El papel de la histopatologia es fundamental para confirmar el diagnostico. Se ha
encontrado un infiltrado denso linfohistiocitario, circunscrito en dermis papilar,
que puede ocupar la totalidad de la dermis. En fases tempranas se observa un
infiltrado histiocitico monomorfo. En fases tardias, puede observarse infiltrado
de células distintivas, como las células espumosas, junto con células gigantes tipo
Touton e incluso células reactivas tipo cuerpo extrano.® La inmunocitoquimica
permite complementar y confirmar los hallazgos previos, en donde se encuentra
positividad al factor Xllla, CD68 y CD14; y son negativos los marcadores para la
proteina S100 y CD1, descartando la histiocitosis de células de Langerhans y

confirmando el hallazgo de un xantogranuloma.(®
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El curso del xantogranuloma del adulto suele ser benigno, con prondstico
favorable. La resolucion espontanea de la lesion suele presentarse en 54 % de los
casos, en comparacién con manifestaciones extracutaneas que no resuelven

espontaneamente.®

Se han postulado diferentes estrategias terapéuticas, sin embargo, se ha
encontrado que en caso de complicaciones mecanicas o de tipo estético, cuando
sea posible, se prefiere la reseccion quirlrgica, la cual presenta baja tasa de
recurrencia, aproximadamente 7 %.) El manejo debe ser multidisciplinario con
una valoracion y examen exhaustivo para descartar compromiso extracutaneo,
aunque es poco frecuente. El tamizaje por medio de ayudas diagnosticas puede

considerarse en caso de hallazgos sugestivos de compromiso organico.”

Se concluye que la xantogranulomatosis del adulto es una patologia poco
frecuente, con hallazgos clinicos que pueden sugerir multiples diagndsticos
diferenciales, por lo cual es importante el apoyo histopatoldgico e
inmunohistoquimico para orientar el diagnostico. Al realizarlo, es fundamental
tener presente, la probabilidad de compromiso extracutaneo predominante a
nivel ocular, para realizar la valoracion del paciente en busca de manifestaciones
en diferentes organos. La lesion puede tener una resolucion espontanea, sin
embargo, el paciente puede presentar complicaciones, en la localizacion del
conducto auditivo externo la lesion favorece la acumulacion de cerumen
facilitando infecciones a repeticion e hipoacusia, por lo cual se debe considerar
realizar la escision quirdrgica ya que la recidiva es poco frecuente y el

procedimiento no suele ser complejo.
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