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como resultado que ambos posefan la reestructuracion (delecion
de los exones 4-10) mas frecuente observada en estos casos.

La revision de los casos de incontinentia pigmenti realizada
por Scheuerle’ presenta 28 pacientes masculinos que cumplen los
criterios diagnosticos de incontinentia pigmenti. El analisis cito-
genético no se realizo en todos los pacientes, pero al menos cin-
co de ellos presentaban sindrome de Klinefelter (47,XXY). Este
sindrome implica la inactivacion al azar del cromosoma X que
produce un fenotipo similar al que tiene lugar en mujeres afec-
tadas por incontinentia pigmenti. Todo ello, junto con el re-
ciente descubrimiento del gen implicado en la patogénesis de
la enfermedad, que habia sido ligado genéticamente a Xq28 y
que se trata del gen NEMOP, esencial para la actividad del factor
de transcripcion NF-kB, podria explicar la supervivencia de los
varones en los que coexiste la incontinentia pigmenti con un
genotipo 47,XXY y supone un avance importante para la con-
firmacion del diagnéstico clinico.
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Granuloma anular
diseminado. A proposito
de 2 casos

(An Esp Pediatr 2001; 55: 178-180)

Sr. Editor:

El granuloma anular generalizado constituye una rara moda-
lidad de granuloma anular con interesantes particularidades cli-
nicas y genéticas. Se describen 2 casos.

Caso 1. Nina de 5 afos que, desde los cuatro, presentaba le-
siones anulares y papulares ampliamente distribuidas. Ausencia
de antecedentes familiares o personales de interés.

Durante la exploracién fisica se aprecian en el tronco incon-
tables papulas marrondceas; en extremidades y cuello, 18 for-
maciones anulares con borde granuloso y centro liso y violdceo
(fig. 1. Todas las investigaciones analiticas (incluyendo metabo-
lismo hidrocarbonado) resultaron normales. Estudio genético
HLA: A3, A4, B7, B44, Bw4, Bw6, Cw3 y Cw7. El estudio histo-
16gico mostré acumulaciones dérmicas con células epitelioides y
células gigantes multinucleadas, rodeados de linfocitos y célu-
las plasmadticas y en relacién con zonas de degeneracion in-
completa del coligeno meldnico. Evolucién (corticoterapia to-
pica breve): las papulas desaparecieron casi en su totalidad a la
edad de 7 afios; a los 15 afios persistian 12 lesiones anulares y
escasas papulas.

Caso 2. Varén de 7 anos que, desde los seis, presentaba le-
siones anulares en tobillos, dreas pretibiales, manos, mufiecas y
antebrazos (en total, 14); respetaban el tronco y no se asociaban
a papulas. Las determinaciones analiticas fueron normales. La
biopsia resultaba caracteristica de granuloma anular. Evolucion
(corticoterapia tépica breve): a los 9 afnos el proceso habia re-
mitido totalmente.

El granuloma anular es una dermatosis benigna, por lo ge-
neral autolimitada, caracterizada por papulas dérmicas necro-
bidticas que, a menudo, asumen una configuracion anular!.
Puede constituir un fenémeno reactivo a varios agentes infec-
ciosos y diversas circunstancias traumdticas, pero no existe nin-
gun estudio controlado que haya validado estas asociaciones?3.
Se considera posible su relacion con factores genéticos (fami-
liaridad, pertenencia a determinados fenotipos HLA)3. De las
cinco modalidades de granuloma anular>* el generalizado re-
viste especial interés por su rareza, relaciones genéticas y po-
sibles asociaciones patoldgicas. Estas peculiaridades podrian
justificar considerarlo entidad distinta al granuloma anular loca-
lizado*® (tabla 1).

El granuloma anular generalizado viene definido por el ha-
llazgo de diez o mis lesiones papulares, tendentes a la confi-
guracion anular, con caracteristicas histologicas propias de la
entidad®37. Es habitual encontrar numerosisimas papulas indi-
viduales del color de la piel, de 1 a 2 mm de didmetro, con ten-
dencia a la agrupacion anular. Junto a ellas pueden verse macu-
las y n6dulos?. Las lesiones anulares suelen ser violdceas y de
didmetro inferior a 5 cm. Se describen formas predominante-
mente anulares (caso 2) y formas predominantemente papulares
(“no anulares”) (caso 1). La distribucion suele ser simétrica. Para
algunos autores, la localizacion truncal es definitoria de la forma
generalizada®. Las lesiones también son comunes en el cuello y
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Figura 1. Se aprecian muiltiples papulas en tronco y extre-
midades superiores sin tendencia a la forma-
cion de anillos o arcos.

las zonas de extension de los codos!# e infrecuentes en la cara,
areas palmoplantares y mucosas'2. No es raro que se concen-
tren en las zonas expuestas al sol9. El proceso puede remitir es-
pontineamente en 3 o 4 aios 0 mantenerse activo mas de una
década389.

El granuloma anular generalizado supone sélo del 8,5 al 15%
del total de los granulomas y se considera excepcional en la in-
fancia. En una serie de 100 casos de granuloma anular generali-
zado s6lo dos se manifestaron antes de los 10 afios de edad y
s6lo ocho antes de los 200,

Se ha descrito asociado significativamente al HLA-B35 y, en
menor grado, al HLA-A315 pero la inmensa mayoria de los casos
son esporddicos?3. El fenotipo HLA de nuestro primer paciente
no se corresponde con los hipotéticamente relacionados con la
enfermedad’.

Aunque se discute la posible asociacion del granuloma anular
generalizado con la diabetes mellitus y las hiperlipemias, los
casos infantiles suelen suceder en ausencia de cualquier enfer-
medad? y, entre ellos, no parece confirmarse la predominancia
del sexo femenino hallada en los adultos®.

El diagnéstico no suele plantear problemas. El examen histo-
logico se reserva para las formas clinicas atipicas. La imagen
anatomopatoldgica (granuloma en empalizada) es la misma para

TABLA 1. Comparacién clinica entre granuloma anular
localizado y granuloma anular generalizado

Localizado Generalizado
Sexo M>V M>V
Edad 2/3 < 30 anos 80% de 40 a 70 afios

8% < 20 anos
2% < 10 anos

Topografia Dorso de manos Tronco
Dorso de pies  Extremidades
Codos
Rodillas
Aspecto Anular 1/3 diseminado “no anular”
2/3 diseminado anular
Resolucion espontdnea Frecuente Rara

las diversas modalidades de la enfermedad. Los tests de labora-
torio suelen ser normales, por lo que, en ausencia de otros sin-
tomas, es innecesario cualquier procedimiento diagnéstico que
vaya mds alld de una simple anamnesis y la investigacion de glu-
cosa en orina®3,

En el diagnostico diferencial deben considerarse multiples en-
fermedades. Los sintomas y, en su caso, la histologia, suelen ser
definitivas!-3?.

El granuloma anular es, habitualmente, una enfermedad esté-
tica sin consecuencias médicas y con clara tendencia a la reso-
lucion espontdnea. Se han descrito variadisimas opciones tera-
péuticas! 310 pero pocos ensayos clinicos incluyen un nimero
suficiente de ninos para otorgarles validez3.

Respecto al prondstico, no es peor que el del granuloma anu-
lar localizado, pero la resolucion es menos probable en pacien-
tes de edad media con formas ampliamente diseminadas de tipo
generalizado!3.
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