
50    Dermatol PerU 2012; vol 22 (1)    

CASO CLÍNICO

Paciente varón de 13 años de edad, natural y procedente 
del Callao, estudiante. Niega antecedentes personales o 
familiares de importancia.

Anamnesis

El paciente relata que desde hace aproximadamente seis 
meses nota la aparición de lesiones papulares pequeñas 
rojizas en tronco, desde hace aproximadamente un mes han 
proliferado rápidamente hasta comprometer tórax anterior, 
posterior, zonas proximales de los brazos, y cuello. 

Examen físico

Paciente en buen estado general, buen estado de hidratación 
y nutrición. No adenopatías, organomegalia ni alteraciones 
de otros aparatos o sistemas al examen clínico general.
En el examen de la piel notamos numerosas pápulas 
eritematoparduzcas de superficie lisa de aproximadamente 
de 2 a 5 mm en las zonas mencionadas, algunas de ellas 
esbozando distribución lineal (que impresiona como 
fenómeno de Koebner). Figuras 13.

Exámenes auxiliares

Perfil lipídico dentro de valores normales.

Histopatología

Se realizaron varias biopsias punch, en dos tiempos. 
Inicialmente nos mostraba un patrón inflamatorio 
respondiéndose como dermatitis liquenoide con 
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predominio linfocitarios pero con presencia de histiocitos 
y algunos eosinófilos. Llamaba la atención que el infiltrado 
inflamatorio comprometía los anexos. 
En una segunda consulta dos semanas después se repiten las 
muestras y obtenemos un patrón inflamatorio pero en este 
caso era nodular dérmico, en el se podía apreciar infiltrado 
inflamatorio difuso, notable presencia de células gigantes 
multinucleadas y algunos histiocitos espumosos y escasos 
eosinófilos. 

DISCUSIÓN CLÍNICA

Se trataba de un paciente adolescente con síndrome papular 
eritematoparduzco diseminado y asintomático con meses 
de evolución y progresivo.
Nosotros nos planteamos las siguientes posibilidades 
diagnósticas:
 Xantoma diseminado
 Siringoma eruptivo
 Histiocitosis cefálica benigna
 Xantogranuloma juvenil 
 Foliculitis por Pityrosporum

Xantoma diseminado
Los xantomas son depósitos lipídicos intracelulares y en el 
espacio intersticial de la dermis, que se dan en personas con 
hipertrigliceridemia severa tanto primaria como secundaria 
con niveles superiores a 3000 mg/dl. Se pueden ver tanto 
en niños como en adultos. Se presentan clínicamente 
como pápulas de color amarilloanaranjado de 1 a 4 mm 
de diámetro. Estas generalmente se localizan en zonas 
extensoras de extremidades y nalgas. En estas lesiones 
se ha reportado fenómeno de Koebner. Estas lesiones 
generalmente se autolimitan en varias semanas.1

1. médico residente de Dermatología. Hospital Nacional Daniel a. Carrión 
(HNDaC). Callao, Perú. Universidad Nacional mayor de San marcos.

2. médico dermatólogo. HNDaC. Callao, Perú
3. médico patólogo. HNDaC. Callao, Perú
4. Jefe del servicio de Dermatología. HNDaC. Callao, Perú.



Dermatol PerU 2012; vol 22 (1)    51

Tiene relevancia reconocer en esta entidad para el manejo 
y el pronóstico por la asociación a aterosclerosis prematura 
y muerte precoz de los pacientes. Se han dado casos 
normolipémicos asociados a malignidades, por lo que 
también podría plantearse clínicamente en este paciente.2

Siringoma eruptivo
Los siringomas eruptivos o hidroadenoma eruptivo de 
DarierJacquet, se manifiestan como pápulas blandas 
múltiples de 1 a 4 mm cuyo color va desde el mismo de 
la piel hasta eritematoparduzco, localizadas en cuello, 
hombros, superficies de flexión de extremidades superiores, 
tórax, abdomen y muslos.36 Pueden ser asintomáticas o muy 
pruriginosos, y se instalan en brotes sucesivos y persisten 
indefinidamente en forma estacionaria de por vida o con 
eventual desaparición tardía.7,8 Este cuadro, a diferencia 
del siringoma localizado, se afectan varones y mujeres por 
igual. En nuestro caso, aunque la topografía no es la más 
característica, podría ser una buena posibilidad.

Histiocitosis benigna generalizada
Es una histiocitosis no X infrecuente caracterizado por ser 
un cuadro crónico, benigno y autoinvolutivo que puede 
darse en niños y en adultos. Clínicamente se presenta 

como maculopápulas eritematosas o amarillentas de 1 a 
4 mm diseminadas. Histológicamente se presenta como 
un infiltrado histiocitario dérmico negativo para S100 y 
gránulos de Bierbeck.9

Xantogranuloma juvenil
El xantogranuloma juvenil (XGJ), es una enfermedad 
rara, pero es la histiocitosis no Langerhans más frecuente 
vista en la infancia.10 Las lesiones del xantogranuloma 
juvenil son eritematoparduzcas, superficie lisa y se pueden 
diferenciar dos formas clínicas según el tamaño de las 
lesiones: La forma micronodulares, es la forma clínica más 
frecuente y característica. En ella las lesiones son pequeñas, 
de un tamaño entre 2 a 10 mm de diámetro y aunque son 
clásicamente solitarias, también pueden ser múltiples. En la 
forma macronodular las lesiones varían entre 1 y 2 cm y son 
generalmente solitarias y congénitas.11 
Esta es una entidad benigna, no asociada a trastornos 
metabólicos, a diferencia de las xantomatosis. Esta también 
podría ser una buena posibilidad en nuestro paciente.

foliculitis por Pityrosporum
La foliculitis por Pityrosporum es una entidad crónica y 
benigna que se presenta por pápulas y pústulas foliculares 

Figura 1. Distribución en tórax anterior Figura 2. Distribución de las lesiones en el dorso.
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usualmente pruriginosas, que se localizan en tronco 
superior y brazos. Es una enfermedad frecuente pero 
subdiagnosticada. Los pacientes generalmente viven 
en lugares de clima cálido y aun más en los meses de 
verano.1214 El diagnóstico es clínico y microbiológico. 
Siendo patología muy sensible a antifúngicos.15 

DISCUSIÓN HISTOPATOLÓGICA

En nuestro caso, nos fue confuso que hallaremos dos 
tipos de patrones histológicos, aparentemente evolutivos 
uno liquenoide y otro nodular. Esto nos llevo a plantear 
diagnósticos alternativos, incluso teniendo la histología.

Liquen nitidus diseminado
Es una dermatosis crónica, benigna y común de la infancia 
y la adolescencia. Se caracteriza por pápulas milimétricas 
color piel o rosadas, algunas veces pruriginosas. Puede 
tener fenómeno de Koebner.16,17 En la histología se ve 
hiperqueratosis con paraqueratosis, epidermis adelgazada, 
infiltrado granulomatoso que se confina a la papila dérmica, 
compuesto por linfocitos e histiocitos que pueden estar 
vacuolados, células multinucleadas tipo Langhans y 
degeneración vacuolar de la basal.18 

Xantogranuloma juvenil
En el XGJ la histopatología se caracteriza por proliferación 
difusa de histiocitos espumosos, con presencia de células 
gigantes multinucleadas mezclados con linfocitos y 
eosinófilos.19 Estos son los hallazgos encontrados en el paciente 
en las últimas biopsias tomadas, no así en las primeras. 
Haciendo la correlación clinicopatológica en nuestro 
paciente se plantea el siguiente diagnóstico:

Xantogranuloma juvenil múltiple

Evolución

Al mes de la consulta el cuadro se encontraba estable, ya que 
el paciente se encontraba asintomático y no habían nuevas 
lesiones, por lo que se decidió la conducta expectante. 

Comentario

El xantogranuloma juvenil múltiple es una enfermedad rara 
pero de distribución mundial. Se dice que afecta a 75% de 
los niños menores de nueve meses de edad.20 
Se presenta clínicamente como pápulas eritematosas
parduzcas firmes y de superficie lisa de tamaño usualmente 
entre 0,5 y 2 cm, asintomáticos por lo general y en 82% de 

Figura 3. múlltiples pápulas eritematosas Figura 4. la histología muestra infiltrado linfohistiocitario en la dermis 
superficial, distribuido difusamente en el tórax. 
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las veces es solitario, se disponen en cara, tronco superior y 
zonas proximales de los miembros.7,9

La histopatología del xantogranuloma juvenil varía según 
el momento evolutivo de las lesiones.21 Principalmente en 
lesiones recientes se pueden apreciar cúmulos de histiocitos 
grandes, linfocitos, eosinófilos y algunos histiocitos con 
citoplasma claro por contenido lipídico. En lesiones bien 
instauradas podremos ver granulomas con células gigantes 
a cuerpo extraño y células de Tuton con citoplasma 
espumoso periférico. En lesiones regresivas se vera fibrosis. 
Estos histiocitos presentan marcadores CD68, HAM 56, 
vimentina y catepsina B pero no S100, sugiriendo que 
tienen diferenciación macrofágica que responde a un 
estímulo aún no conocido.13,17

El XGJ usualmente es una entidad benigna, que tiene 
generalmente un curso autolimitado en los casos vistos 
en niños, sin secuelas o con muy pocas, en la mayoría de 
ellos. En los casos múltiples como el de nuestro paciente 
se podría comprometer cualquier órgano de la economía, 
siendo particularmente problemática su aparición en ojos 
provocando hifema y glaucoma agudo si se localiza en la 
cámara anterior, por lo que sería adecuado continuar con 
la investigación.22 También se pueden complicar en orden 
decreciente de frecuencia el pulmón, hígado, pericardio, 
testículos, etc., aunque principalmente de manera 
asintomática.

El tratamiento del XGJ dependerá de la forma de 
presentación clínica que como vimos es variable. En casos 
solitarios y micropapulares se esperara la autorresolución y 
en formas macronodulares solitarias puede ser quirúrgico. 
En el caso de nuestro paciente se decidió la conducta 
expectante por ser las lesiones múltiple y pequeñas. 
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