{CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

Lesion ulcerada congénita

Congenital ulcerated lesion
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Caso clinico

Paciente de 28 dias de vida sin antecedentes personales ni familiares de importancia, que con-
sulté a nuestro servicio por presentar una lesién congénita en region lateral izquierda de la
base de la nariz, la cual permanecié estable desde el nacimiento. Al examen dermatolégico se
observé una tumoracién de 0,8 cm de didmetro, eritematosa, duro eldstica, de bordes sobree-
levados y ulceracién central con costra de coloracién pardo amarillenta (foto 1).

Se realizé estudio histopatolégico de la lesién (foto 2), el cual informé infiltrado dérmico
constituido por células de mediano tamafio, nicleo arrifionado y citoplasma eosinéfilo palido
que se agrupan con algunas células multinucleadas. Se acompanan de eosindfilos dispersos,
neutréfilos y en menor medida linfocitos y plasmocitos. La inmunomarcacién de dichas célu-
las resulté fuertemente positiva para CD1a (foto 3) (Dermatol. Argent., 2015, 21 (1): 63-66).
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FOTO 1. Tumoracién de 0,8 cm de didmetro, eritematosa,
bordes sobreelevados y ulceracién central con costra pardo
amarillenta ubicada en region lateral izquierda de base de
la nariz.

FOTO 2. Células de mediano tamafio, nicleo arrifionado y citoplasma eosindfilo
palido que se agrupan con algunas células multinucleadas en dermis (HyE, 40x).

FOTO 3. Infiltrado de células de Langerhans (D1a positivo. FOTO 4. Lesion residual en base de nariz.
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Diagndstico

Histiocitosis de células de Langerhans congénita (enferme-
dad de Hashimoto-Pritzker).

Discusion

La histiocitosis de células de Langerhans congénita o en-
fermedad de Hashimoto- Pritzker es una variante de las
histiocitosis de células de Langerhans (HCL), con com-
promiso cutdneo primario, de presentacién congénita o
neonatal, descrita en 1973 por Hashimoto y Pritzker, e
incluida en la actualidad dentro del grupo de los desérde-
nes derivados de células dendriticas.

Si bien en 1987 el Writing Group of the Histiocyte
Society clasificé a las HCL en cuatro entidades segin su
forma de presentacién clinica (1: forma aguda y disemi-
nada o enfermedad de Letterer-Siwe; 2: forma crénica
multifocal y progresiva o enfermedad de Hand-Schiiller-
Christian; 3: forma crénica y localizada o granuloma eosi-
néfilo; y 4: forma congénita o enfermedad de Hashimoto-
Pritzker), posteriormente, en 1997, el mismo grupo pu-
blicé otra clasificacidn, en la que catalogan a todas las his-
tiocitosis de células de Langerghans segin la cantidad de
érganos afectados (6rgano tnico o maltiple) y la cantidad
de lesiones presentadas (lesién tnica o lesiones multi-

.1,25.7.8

ples): asi, quedd en desuso la clasificacion previa.

Clinicamente, esta entidad tiene una presentacién poli-
morfa, caracterizdndose por una o més lesiones papulono-
dulares, rojas, violdceas o amarronadas, firmes, indoloras,
algunas de las cuales pueden presentarse con ulceracién o
costra central. Se distribuyen generalmente en tronco,
cara y cuero cabelludo, suelen ser congénitas o presentar-
se durante el periodo neonatal, e involucionan de manera

12469 La involucién espontd-

espontdnea en pocos meses.
nea y la ausencia de compromiso sistémico era lo que
antiguamente diferenciaba clinicamente a esta entidad de
otros tipos de histiocitosis,* considerdndola benigna. Sin
embargo, en la actualidad se ha visto que las histiocitosis
congénitas pueden presentar recidivas o compromiso sis-
témico, por lo cual se debe ser exhaustivo en el estudio,

tratamiento y seguimiento de estos pacientes.*"

En la histopatologia se observa un infiltrado en dermis
superficial y profunda de histiocitos, similares a los que se
ven en las histiocitosis con afectacién sistémica. Estas
células presentan un nucleo arrinonado con contornos
irregulares y citoplasma amplio, y pueden estar acompa-

Lesién ulcerada congénita

fiadas por un nimero variable de eosinéfilos, linfocitos,
neutrdfilos y células xantomizadas. A nivel de la epidermis
es posible observar ulceracién de la misma."*' El estudio
inmunohistoquimico es positivo para S-100, HLA-DR,
CDlay langerina (CD207). En la microscopia electrdni-
ca se evidencia la presencia de grdnulos de Birbeck y cuer-

pos laminados en el citoplasma.>*"

Entre los diagndsticos diferenciales deben plantearse
distintas entidades de aparicién congénita o durante el
periodo neonatal, tales como eritropoyesis extramedular,
hemangiomatosis neonatal, leucemia cutis, xantogranulo-
ma juvenil y tumores malignos, entre otros;* es de utilidad

el estudio histopatoldgico para su diferenciacion.

En la actualidad, la histiocitosis congénita o Hashimoto-
Pritzker es considerada como parte del espectro de las
HCL, y no existen criterios clinicos ni histolégicos abso-
lutos para predecir el comportamiento de las lesiones. Si
bien en la mayoria de los casos tiene un curso benigno,
con compromiso limitado a piel e involucién espontdnea
en menos de doce meses, existen reportes de casos que
desarrollaron compromiso sistémico, por lo cual es nece-
sario el seguimiento a largo plazo de todos los pacientes
con este cuadro mds alld de la desaparicién de las lesiones

cutdneas.!>>71°

La Sociedad del Histiocito de Estados Unidos recomien-
da realizar los siguientes exdmenes complementarios para
la evaluacidn inicial de estos pacientes: hemograma, hepa-
tograma, coagulograma, osmolaridad urinaria, radiografia
de crdneo, cara, miembros, pelvis, térax y columna verte-
bral. En caso de que éstos se encuentren dentro de los
pardmetros normales, se repetirdn a los seis meses sélo los
estudios de laboratorio, reservando las técnicas de imédge-
nes para aquellos casos que presentaran compromiso sisté-
mico. El seguimiento clinico de estos nifos debe ser men-
sual durante los primeros seis meses y posteriormente
cada dos o tres meses hasta los dos afios."?

En cuanto al tratamiento de las lesiones cutdneas puras,
sin compromiso sistémico, se sugiere esperar su involu-
cién espontdnea; no existen datos que sugieran que la
resolucidn quirtrgica precoz de la lesion sea beneficiosa.>®

En nuestro paciente la lesién involucioné en forma espon-
tanea a los tres meses de vida (foto 4), con estudios com-
plementarios iniciales normales. En la actualidad el nifio
tiene ocho meses de vida y continda con controles por los
servicios de Dermatologia y Oncologia en nuestro hospi-
tal.
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DERMATOLOGOS JOVENES

ﬂ CASO CLINICO | RESPUESTAS

Respuestas correctas al caso clinico:
1,¢2,¢3,d4,b.

propio, planteando miltiples diagnésticos diferenciales. Puede afectar cual-
quier region cutdnea 0 mucosa, pero es caracteristico el compromiso palmo-
plantar. Puede acompanarse de sintomas generales y/o viscerales como

L poliadenopatias y compromiso SNC, entre otros.

La sifilis es una enfermedad infecto-contagiosa, sistémica, producida por el

) ) a El diagnéstico se realiza mediante la clinica, las pruebas no treponémicas
Treponema pallidum. Se la clasifica de acuerdo con el momento de diagnés-

(VDRL) y/o campo oscuro de las lesiones himedas. La VDRL se mantiene

tico en sifilis primaria, secundaria y latente.

La sifilis secundaria evoluciona por brotes de lesiones mucocutaneas que
alternan con fases asintomaticas, y que suelen resolverse hacia el final del
primer afio de adquirida la enfermedad entrando en un periodo asintomati-

positiva durante todo el secundarismo y sirve para el sequimiento del pacien-
te. Las pruebas treponémicas se solicitan sélo ante duda diagnéstica, y no se
utilizan para seguimiento.

La penicilina G benzatinica es el tratamiento de eleccién; debe colocarse sin

Il i) solvente indoloro, 3 dosis en Ites temprana y 5 dosis en las formas tardias

con frecuencia semanal. En la neurosffilis se indica penicilina G cristalina, que
atraviesa la barrera hematoencefalica, 24 millones de Ul/d por 10 dias EV.

Las lesiones del secundarismo se denominan sifilides; éstas pueden adoptar
multiples formas clinicas, pero en cada paciente toman un monomorfismo
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