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INTRODUCCION 

El xantogranuloma juvenil (XGJ) es un trastorno benigno poco frecuente, parte de las 

histiocitosis de células de Langerhans. Se manifiesta durante la primera infancia como 

neoformaciones pápulo-nodulares, principalmente en la cabeza y el cuello, con un. 

Aunque rara vez afecta órganos internos, se sugiere evaluar el compromiso ocular en 

casos extracutáneos. El diagnóstico es mayormente clínico, aunque en ocasiones se 

confirma con una biopsia de piel. 

REPORTE DE CASO Exponemos el caso de una niña de dos años con antecedentes de buena 
salud general, que acudió al servicio de ginecología pediátrica debido a una lesión en la zona 
vulvar. Esta presentación es inusual y resalta la importancia de considerar el XGJ en el 
diagnóstico diferencial de lesiones dermatológicas en pediatría. Las lesiones de XGJ 
generalmente son benignas y se tratan si causan síntomas o para confirmar el diagnóstico. 

DISCUSION El XGJ es predominantemente una enfermedad infantil, con solo un 10% de 

los casos en adultos. Se manifiesta como erupciones nodulares que suelen aparecer en la 

infancia y se resuelven espontáneamente a una edad temprana. El 64% de las lesiones 

cutáneas surgen antes de los 7 meses y el 85% antes del año. Cerca de un 33% de las 

lesiones pueden estar presentes al nacer, y se ha notado que un inicio más temprano está 

vinculado con manifestaciones más generalizadas de la patología .Diversos estudios han 

documentado la presencia simultánea de xantogranuloma juvenil diseminado (XGJ) junto 

con manchas café con leche y antecedentes familiares de neurofibromatosis tipo I (NF 1) 

como  nuestra paciente y presento lesiones macronodular (10-20 mm) en la vulva. 
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