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Introduccion

La aparicion de papulas parduzcas en las flexuras durante la infancia obliga a descartar la presencia de una histiocitosis. Estas representan un grupo heterogéneo y poco frecuente de
procesos caracterizados por la proliferacion de células del sistema mononuclear fagocitico en diferentes organos y sistemas. Clasicamente se distinguen 3 grupos de histiocitosis: Tipo |
(de células de Langerhans), Tipo Il (de células no Langerhans) y Tipo Ill (malignhas). Sus manifestaciones clinicas son heterogéneas e incluyen un espectro amplio de procesos de evolucion
y pronéstico variable.

Caso Clinico

Niflo de 5 aios, sin antecedentes de interés, remitido por aparicion de una erupciéon micropapular generalizada de aparicion progresiva de mas de un afo de evolucion. El paciente
presentaba miltiples papulas (>50) de color marrén anaranjado de 2 a 4 mm de diametro localizadas inicialmente en parpados, cara y cuello, y con extension progresiva al tronco, cuero
cabelludo, nalgas, zona axilar, pubis asi como pliegues inguinales y popliteos (Figura 1y 2). No asociaba sintomatologia sistémica. Las caracteristicas clinicas y distribucion de las lesiones
sugerian una histiocitosis de células de Langerhans. Se realiz6 biopsia de dos lesiones observandose un infiltrado dérmico difuso formado por células de aspecto histiocitario, minimamente
vacuoladas con abundantes eosinéfilos en una dermis papilar expandida rodeada de un collarete epidérmico (Figura 3). Dichas células expresaban el antigeno CD68+ y eran negativas
para Langerina, CD1a y proteina S-100; el estudio de microscopia electronica descarté la presencia de granulos de Birbeck (Figura 4). Las exploraciones complementarias, incluyendo
analitica general, revision oftalmolégica, serie 6sea completa y ecografia abdominal fueron normales, estableciéndose el diagnoéstico de xantogranuloma juvenil (XGJ) liquenoide muiltiple
o generalizado.

Figura 1. Imagen clinica de las lesiones en parpados. Figura 3. Imagen histologica de Hematoxilina-eosina (x40 y x200).

Figura 2. Imagen clinica de las lesiones de predominio flexural. Figura 4. Imagen del estudio inmunohistoquimico y microscopia electrénica (ME).

El XGJ es una entidad frecuente en la infancia incluida dentro del grupo de las histiocitosis tipo Il. Las lesiones i bt -
suelen ser solitarias o en niimero escaso, pueden estar presentes desde el nacimiento o desarrollarse en la infancia e mmns s ....'_",,.__‘_ -H. ey oy
y presentan una tendencia a la regresion espontanea. Clinicamente suele manifestarse como papulo-nédulos e _— —
solitarios o miltiples de color parduzco de distribucion preferentemente axial en la cabeza y tronco. g
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Se han descrito algunas variantes clinicas atipicas de XGJ: El XG gigante, el XG subcutaneo, los XG miiltiples | Swmss i s almpmmnin s T
agrupados, y una form? liquenoide generalizada. El caso que describimos representa un ejemplo de esta Gltima T b JR——
variante, de observacion excepcional con 4 casos descritos hasta la fecha en la literatura (Tabla). Se caracteriza
por mt]ltip‘le-s pépulas.de pequeno tam-aﬁ’o con una.d‘is-tribucién (flexuras, p.élrEJE-IdOS y .genitales) y unos halla‘z.gos - ot -
histopatologicos peculiares (collarete epidérmico periférico, y abundantes eosinéfilos). Dichas caracteristicas clinico- TR Wise G ﬂ':::_""* rvasaen : s
patolégicas plantean el diagnéstico diferencial con otras variantes de histiocitosis y especialmente con las histiocitosis Em— g il
de células de Langerhans, y ?bligan a !:Iescartar una posible afectacion sistémica (ocular, Qulmonar). La tipificacion ——— presi—
del infiltrado histiocitario dérmico (células no Langerhans) permite establecer el diagnoéstico. El XGJ liquenoide ey Wik e TS o -
generalizado no suele requerir tratamiento, y las lesiones suelen presentar una xantomizacion progresiva y una i e
involucion progresiva y espontanea tras un periodo variable de 3 a 6 afos. -
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