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Histiocitosis congénita autolimitada
(Hashimoto-Pritzker) de presentacion
solitaria

Solitary congenital self-healing histiocytosis
(Hashimoto-Pritzker disease)

Sr. Director:

La histiocitosis de células de Langerhans congénita
autolimitada (CSHLCH) o enfermedad de Hashimoto-
Pritzker, es una variante rara de la histiocitosis de células
de Langerhans, que fue descrita por primera vez en el ano
1973 por Hashimoto y Pritzker' =, y se presenta de forma
congénita o neonatal'=®. Existen pocas series de casos pub-
licados en la literatura, pero se cree que la incidencia real
es mayor, existiendo muchos casos que no son reportados
debido a la resolucion espontanea de la enfermedad y a la
falta de reconocimiento clinico’*3.

Describimos el caso clinico de una paciente mujer de dos
meses, que presentd una lesion Unica en muslo izquierdo
desde el nacimiento, en forma de un noédulo violaceo
indurado descamativo, con centro ulcerado y cubierto de
una costra serohematica (fig. 1). La biopsia mostré una
proliferacion dermo-hipodérmica de células histiocitarias,
con nucleo ovalado, vesiculoso y citoplasma amplio eosino-
filo, acompanada de células gigantes multinucleadas (fig. 2),
que demostraron positividad para S-100, CD1a y langherina
(fig. 3). Las pruebas de laboratorio y de imagenes descar-
taron afectacion sistémica, por lo que se diagnostico de
CSHLCH. La lesion involuciono de forma espontanea, encon-
trandose la paciente libre de enfermedad después de 16
meses de seguimiento.

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL), cor-
responde a un grupo de entidades caracterizadas por
proliferacion en varios 6rganos de células que presentan
positividad para 5-100 y CD1a y que contienen granulos de
Birbeck en su citoplasma®243. En 1987, el Writing Group
of the Histiocyte Society agrupd bajo el nombre HCL, a
cuatro entidades segun su forma de presentacion clinica:
la forma aguda y diseminada o enfermedad de Letterer-
Siwe, la forma cronica multifocal y progresiva o enfermedad
de Hand-Schiiller-Christian, la forma cronica y localizada o

granuloma eosinofilo y la forma congénita o enfermedad de
Hashimoto-Pritzker. En 1997, el mismo grupo publicé otra
clasificacion, en la que recomendaron solo el uso del tér-
mino HCL y la gradacion de los pacientes basandose en la
extension de la enfermedad®'°.

La CSHLCH es una enfermedad rara, que se caracteriza
por papulas o nddulos indoloros de color marrdn-rojizo, que
aparecen al nacimiento o en los primeros meses de vida,
y que involucionan en pocas semanas o meses'¢. Se dis-
tribuyen mas frecuentemente por el tronco, cara y cuero
cabelludo*?. Las lesiones suelen ser multiples, siendo la pre-
sentacion solitaria un hecho infrecuente, que fue descrito
por primera vez en 1986 por Berger et al. A partir de
entonces, poco mas de 30 casos de afectacion solitaria han
sido publicados, constituyendo un 25% del total’3®. No es
tipica la presencia de lesiones en mucosa oral o en drganos
internos, sin embargo, existen pocos casos descritos con
afectacion sistémica o de mucosas que regresan junto con
las lesiones cutaneas’>7°.

Histologicamente se caracterizan por un infiltrado en
dermis superficial y profunda, constituido por células his-
tiocitarias, con nlcleos arrifonados y citoplasma amplio

Figura 1 Examen fisico, muslo izquierdo. Placa descamativa
ulcerada cubierta de costra sero-hematica.
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Figura 2 HE 100X. Proliferacion de células de habito histioc-
itario a nivel de dermis superficial y profunda.

eosindfilo. Asi mismo, se pueden encontrar células inflam-
atorias como linfocitos o eosindfilos y células gigantes
multinucleadas>*3.

La positividad para S-100 y CD1a confirma el diag-
nostico de HCL, pero no permite diferenciar entre las
diferentes formas clinicas' 7. La introduccion de técni-
cas de inmunohistoquimica que detectan la presencia de los
granulos de Birbeck, como la langherina, ha disminuido la
importancia de la utilizacion del microscopio electronico.
Sin embargo, es necesario tener en cuenta que la negativi-
dad de dicha técnica, y por lo tanto la ausencia de granulos
de Birbeck, no invalida el diagndstico ya que sélo se detecta
en un 50% de los casos de HCL y entre un 10-30% de los casos
de CSHLCH'478,

La CSHLCH se debe diferenciar principalmente de la
afectacion cutanea de formas mas severas de HCL, que se
caracterizan por afectacion multisistémica y que deman-
dan un tratamiento agresivo. Las lesiones cutaneas pueden
ser la manifestacion inicial y son similares a las halladas
en CSHLCH, pero en vez de regresar después de unos
meses, persisten o empeoran y comienzan los sintomas
sistémicos*>%10, La presencia de un nédulo solitario con
necrosis central, el buen estado general y la falta de
afectacion de mucosas o sistémica sugiere el diagnéstico de
una forma auto-involutiva, sin embargo, no existen criterios
clinicos ni histologicos absolutos para predecir el compor-
tamiento de las lesiones®1°,

El pronostico de la CSHLCH es excelente. No se
recomienda ningln tipo de tratamiento, sin embargo, es
importante la monitorizacion clinica y a través de técnicas
de imagen y de laboratorio, ya que se ha descrito la apari-
cion de enfermedad multisistémica, incluso un afio después
del diagnéstico. En un articulo publicado en 2008, Zunino-
Gooutorbe et al proponen un seguimiento clinico mensual
durante un periodo de 6 meses y posteriormente cada 2-3
meses hasta los dos afos, realizando pruebas de laboratorio
y de imagenes en el momento del diagndstico y repitiendo a
los 6 meses solo las de laboratorio, reservando las técnicas
de imagen para casos con manifestaciones clinicas'*>2.

Langherina

Figura 3  Técnicas de inmunohistoquimica positivas para S-
100, CD1a y langherina.
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Nevo psiloliparo en un nifio con
lipomatosis encefalocraneocutanea

Nevus Psiloliparus in a Child with
Encephalocraniocutaneous Lipomatosis

Sr. Director:

El término nevo psiloliparo, derivado de los vocablos griegos
psilos ‘sin pelo’ y liparos ‘grasoi, fue acufiado por Happle
para denominar un tipo de nevo de tejido adiposo pecu-
liar, presente en una serie de pacientes con lipomatosis
encefalocraneocutanea (LECC)'. Clinicamente, se presenta
como una placa ligeramente sobreelevada, de bordes bien
definidos, a veces irregulares y de coloracion normal o lig-
eramente amarillenta. Habitualmente esta localizado en la
region frontal o frontoparietal, de forma unilateral, y su
caracteristica mas llamativa es la ausencia o disminucion
del nimero de foliculos pilosos?. Histologicamente presenta
tres caracteristicas principales: la abundancia de tejido adi-
poso no encapsulado, de caracteristicas maduras, que puede
comprimir la dermis adelgazandola, la escasez o ausencia de
foliculos pilosos maduros y la presencia de una cantidad nor-
mal de fasciculos de musculo erector del pelo «huérfanos»,
es decir, independientes o no asociados a un foliculo piloso,
situados en hilera paralelamente a la superficie epidérmica.

Las glandulas sebaceas pueden estar normales o aumentadas
de tamano.

Presentamos un caso de nevo psiloliparo asociado a otros
rasgos de LECC.

Describimos el caso clinico de un paciente varén de
2 meses, hijo de padres sanos no consanguineos, nacido
a término por cesarea tras un embarazo gemelar normal,
con hermano gemelo idéntico totalmente sano; fue aten-
dido en la consulta de dermatologia por la presencia de una
zona alopécica congénita asintomatica. En la exploracion
fisica se observaba en la region parietooccipital derecha
una placa de coloracion normal, bien delimitada, con mor-
fologia en lagrima, de superficie lisa y consistencia blanda.
La lesion presentaba disminucion de la densidad capilar
(fig. 1A). Se observaba en el tercio interno del parpado
superior derecho una papula con margenes bien delimita-
dos, coloracion amarillenta y consistencia elastica. Ademas,
en el limite esclerocorneal derecho presentaba una placa
de margenes bien delimitados, amarillenta y de aspecto
traslicido con telangiectasias, sugestiva de coristoma de
conjuntiva bulbar (fig. 1B). No se observaron otras lesiones
ni masas, megalias o adenopatias en territorios palpables.
Se biopsio la lesion del cuero cabelludo, observandose una
epidermis normal, una dermis adelgazada con disminu-
cion del nimero de foliculos pilosos y haces de musculo
liso situados paralelamente a la superficie cutanea, asi
como presencia de un aumento de la proporcion de tejido

Figura 1

A. Placa ligeramente sobreelevada de bordes bien delimitados, algo irregulares, con marcada disminucion de la densidad

de foliculos pilosos. B. Tercio interno del parpado superior derecho: papula de 4mm de diametro bien delimitada de coloracion
ligeramente amarillenta. Placa traslicida de tonalidad amarillo-rosada y con telangiectasias en la superficie, sobrepasando el limite

esclerocorneal.
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