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Resumen

La histiocitosis de células de Langerhans con compromiso de la piel como
Unico érgano, también llamada reticulohistiocitosis congénita autoinvolu-
tiva o enfermedad de Hashimoto-Pritzker, es una variante de las histiocito-
sis de células de Langerhans con compromiso cutaneo primario.

Se presenta el caso de un neonato con lesiones papulo-nodulares eri-
tematosas, localizadas en cabeza, tronco y miembros. La biopsia de piel
mostré un infiltrado con células de Langerhans.

Los exdmenes complementarios descartaron compromiso extracutaneo.
Enfatizamos la importancia de realizar un seguimiento a largo plazo de
esta entidad por la posibilidad de progresion o recaida cutédnea o extra-
cutdneas (Dermatol Argent 2010;16 Supl 2:44-46).
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Abstract

Cutaneous Langerhans-cell histyocitosis with single-organ—system in-
volvement, congenital self-healing reticulohistiocytosis or Hashimoto-
Pritzker disease is a variant of Langerhans™-cell histyocitosis with prima-
ry cutaneous involvement.

We report a case of a newborn male with erithematous papules and nod-
ules located on the head, trunk and limbs. The skin biopsy showed an in-
filtrate with Langerhans cells.

Extracutaneous involment was absent.

We emphasize the importance of long-term follow-up, because of the
possibility of eventual progression or relapse, either in the skin or at ex-
tracutaneous sites (Dermatol Argent 2010;16 Supl 2:44-46).

Key words: cutaneous Langerhans™cell histyocitosis with single-organ—
system involvement, congenital self-healing reticulohistiocytosis, Hashimo-
to-Pritzker disease.

Caso clinico

Se presenta el caso de un neonato nacido a término, de sexo
masculino y peso adecuado para la edad gestacional. Fue traido
a la consulta a las 8 horas de vida por presentar lesiones pdpu-
lo-nodulares, eritematosas, de consistencia firme, algunas con
erosién superficial, de 3 a 5 mm de didmetro, localizadas en la
cabeza, ¢l tronco y los miembros. Todas ellas estaban presentes
desde el momento del nacimiento (Fotos 1y 2).

El nifio se encontraba en buen estado general. Las serologias
para hepatitis By C, la VDRL y el HIV fueron negativas. El he-
mograma con plaquetas, hepatograma, coagulograma, osmola-
ridad urinaria y las radiografias de crinco, térax, pelvis y miem-
bros fueron normales.

Estudio histopatoldgico de lesién de piel: con tincién de hema-
toxilina y eosina se observé a nivel de la epidermis una escamo-
costra y en la unién dermoepidérmica un infiltrado de interfa-
se con epidermotropismo focal. El infiltrado estaba compues-
to por numerosos cosindfilos y células con escaso citoplasma de
nucleos redondeados con hendiduras intranucleares y ocasio-
nal nucleolo (Foto 3). Estas células fueron intensamente posi-
tivas con vimentina, S-100, CD1a (Foto 4) y langerina, confir-
mando que eran células de Langerhans (CL).
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Se interpretd el cuadro como HCLC, con compro-
miso de un tnico érgano.

Las lesiones involucionaron espontdneamente; per-
sistieron maculas hipocrémicas residuales.

Comentario

La histiocitosis de células de Langerhans con com-
promiso de la picl como tnico érgano (HCLC),
histéricamente denominada reticulohistiocitosis
congénita autoinvolutiva (RHC) o enfermedad de
Hashimoto-Pritzker (EHP), es una variante de las
histiocitosis de células de Langerhans (HCL), con
compromiso cutdneo primario. Si bien esta enferme-
dad es considerada benigna y autoinvolutiva, pue-
de tener recaida o progresion cutdnea o extracutd-
nea. Por lo tanto, exige ser cauteloso en cuanto a su
prondstico.

Las HCL pueden manifestarse desde ¢l momento
del nacimiento o a posteriori; se presentan con com-
promiso de un tinico o multiples rganos.!

La EHP fue descripta por primera vez en 1973 por
estos autores, como una enfermedad que aparece
con compromiso cutdneo desde el momento del na-
cimiento o en el perfodo neonatal, sin repercusién
en el estado general y con tendencia a la involucién
espontanea.?

En la actualidad en considerada como parte del es-
pectro de las HCL con compromiso de un tnico 6r-
gano y con tendencia a la autoinvolucién.'?

Esta entidad se presenta con numerosas pépulas, ve-
siculas o nddulos rojo-amarronados con tendencia a
la ulceracién, aunque también se describen formas a
lesién unica. Se localiza en cualquier parte del tegu-
mento, incluso en mucosa oral.* El caso que describi-
mos se presentd con escasa manifestacién clinica, lo
que requirié un alto indice de sospecha.

En la histopatologia se observa un infiltrado li-
quenoide con epidermotropismo y puede ha-
ber compromiso hipodérmico. El infiltrado estd
constituido por células histiocitarias similares a
las que se observan en las histiocitosis con afec-
tacion sistémica. Estas células presentan un na-
cleo arrifionado con contornos irregulares. Con
frecuencia hay mitosis y elementos multinuclea-
dos con citoplasma en vidrio esmerilado. El in-
filerado celular puede presentar un nimero va-
riable de cosindfilos, linfocitos, neutréfilos y cé-
lulas xantomizadas. A nivel de la epidermis pue-
de observarse ulceracién. El estudio inmuno-
histoquimico de las células histiocitarias es po-
sitivo para S-100, HLA-DR, CD1 y langerina
(CD207). Este ultimo es un nuevo anticuerpo

Foto 2. Lesiones pdpulo- nodulares eritematosas en miembros superiores.

monoclonal dirigido contra una proteina transmembrana tipo II aso-
ciada a los granulos de Birbeck. Aparentemente es mucho més sensi-
ble y especifico para CL que el CD1a. Mediante la microscopia elec-
tronica se evidencia la presencia de grénulos de Birbeck y cuerpos la-
minados en el citoplasma**©.

Las diferentes formas de HCL pueden superponerse desde el punto de
vista clinico e histoldgico. Por lo tanto, la Sociedad del Histiocito de
Estados Unidos recomienda realizar los siguientes exdmenes comple-
mentarios para la evaluacidn inicial de los pacientes con HCL: hemo-
grama con plaquetas, hepatograma, coagulograma, osmolaridad urina-
ria, y control 6sco radiogréfico (crineo, cara, miembros, pelvis, térax,
columna vertebral y radiografia de térax).*”* Si los exdmenes comple-
mentarios se encuentran dentro de los pardmetros normales, deben re-
petirse cada seis meses.®
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Los diagnésticos diferenciales que deben con-
siderarse en las formas HCLC a multiples lesio-
nes son: HCL multisistémicas, la enfermedad de
Illig- Fanconi, el xantogranuloma juvenil, la his-
tiocitosis cefalica benigna, la varicela congénita y
las erupciones vesicopustulares del RN, como me-
lanosis pustular neonatal, candidiasis congéni-
ta, Listeria monocytogenes perinatal, eritema toxi-
co perinatal, acropustulosis infantil, incontinen-
cia pigmenti y la foliculitis pustulosa cosinofili-
ca.>” En los casos en que se presenta como tinico
tumor, hay que considerar: quiste dermoide, pilo-
matrixoma, mastocitoma solitario y xantogranu-
loma juvenil tumoral.’

Habitualmente no se requiere tratamiento, ya que
las lesiones cutdneas tienen caracter autoinvolutivo.
Como conclusién, destacamos la importan-
cia de realizar un seguimiento a largo plazo de la
HCLC, ya que a pesar de su frecuente tendencia a
la autoinvolucién, puede presentar recaida o pro-
gresion cutdnea y/o extracutdnea.>>” 51
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