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IMAGEN EN PEDIATRIA

Xantogranulomas juveniles asociados a neurofibromatosis tipo 1

Juvenile xanthogranulomas associated with neurofibromatosis type 1
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Se describen 2 casos de un nino y una nifa de 11y 12 meses y de una lesion Unica similar localizada en el cuero cabelludo

de edad. Se consulto por la presencia de mas de 6 man- en el segundo caso (fig. 3).

chas café con leche, algunas de mas de 5mm de diametro El estudio histopatoldgico de una papula en el caso 1
(fig. 1) de aparicion progresiva, sugestivas de neurofibroma- confirmo el diagndstico de xantogranuloma juvenil (XGJ).
tosis tipo 1 (NF1). Se acompanaban de lesiones papulosas En el segundo caso la lesion no fue biopsiada y se observo
amarillo-anaranjadas multiples en la frente, cuero cabe- un aplanamiento y pérdida de coloracion, indicativo de su

lludo, abdomen y region inguinal en el primer caso (fig. 2) regresion. La analitica de ambos pacientes no mostro hallaz-

Figura 1  Mlltiples manchas café con leche mayores de 5 mm
y xantogranulomas juveniles en el abdomen y los miembros
inferiores.

gos significativos; la valoracion especializada no objetivd
alteraciones neuroldgicas, oftalmologicas ni repercusion
sistémica. El caso 2 no presentaba antecedentes familiares
de NF1 pero el estudio genético confirmé el diagnéstico,

* Autor para correspondencia.

Figura 2 Lesiones papulosas anaranjadas multiples localiza-
Correo electrénico: e.godoy.gijon@gmail.com (E. Godoy Gijon). das en la region inguinal izquierda.
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Lesion Unica papulosa anaranjada en el cuero cabe-

Figura 3
lludo.

mientras que el padre del caso 1 fue diagnosticado de NF1
desconocida hasta el momento.

Los XGJ son lesiones de aspecto caracteristico amarillo-
anaranjado que pueden ser diagnosticadas clinicamente’. La

asociacion de XGJ multiples y NF1 fue descrita inicialmente,
sin haberse encontrado un factor etiopatogénico comun.
Posteriormente, se observé una posible triple asociacion con
la leucemia mielomonicitica juvenil®3, que actualmente se
encuentra discutida®, aunque se recomienda seguimiento
clinico y analitico de estos pacientes'2. Por otra parte, los
xantogranulomas no requieren tratamiento ya que suelen
involucionar de forma espontanea.
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