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Resumen

Introduccién: La histiocitosis/reticulohistiocitosis congénita
autolimitada (HCAL) es una variante infrecuente de histiocito-
sis de células de Langerhans presente de forma congénita o
neonatal, de etiologia desconocida. La presentacién usualmen-
te es mdltiple, aunque en un 25% de los casos es solitaria.

Caso clinico: Presentamos el caso de un neonato con una
lesion localizada en el abdomen, caracterizada por una Glcera
de 1 cm, cubierta por una costra amarilla-marrén fibrinoide con
un borde bien definido, eritematoso y sobreelevado. El pacien-
te presentaba un excelente estado general, sin otras lesiones
ni presencia de adenopatias o visceromegalias. Se indicaron
estudios para descartar una patologia infecciosa y se realiz6
una biopsia cutanea. El estudio histopatolégico e inmunohisto-
quimico confirmé el diagnéstico de HCAL.

Resultados: Se descartaron lesiones extracutaneas. La le-
sién involuciond sin requerir tratamiento, resolviéndose de
manera satisfactoria en 3 meses, sin afectacion extracutéanea
hasta la fecha.
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Abstract

Title: Congenital self-healing histiocytosis: A case report

Introduction: Congenital self-healing histiocytosis/reticulohis-
tiocytosis (CSHH) is an infrequent variant of Langerhans cell
histiocytosis present congenitally or neonatally. Etiology is un-
known. The presentation is usually multiple, however in 25%
of the cases the appearance would be solitary.

Case report: \We present the case of a neonate with a lesion
located in the abdomen, characterized by a 1 cm ulcer, covered
by a yellow-brown fibrinoid scab with a well-defined, erythem-
atous and raised border. The patient was in excellent general
condition, without other lesions, or the presence of lymphade-
nopathy or visceromegaly. Studies were indicated to rule out
infectious pathology and a skin biopsy was performed. The
histopathological and immunohistochemical study confirmed
the diagnosis of CSHH.

Results: Extracutaneous lesions were ruled out. The lesion
involuted without requiring treatment resolving satisfactorily
in 3 months, without extracutaneous commitment to date.
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Introduccion

La histiocitosis/reticulohistiocitosis congénita autolimitada
(HCAL) es una variante infrecuente de histiocitosis de células
de Langerhans (HCL), presente de forma congénita o neonatal.
Fue descrita por primera vez por Hashimoto y Pritzker en 1973,
Su etiologia es desconocida.

En la actualidad no existen estudios de prevalencia confia-
bles al respecto, probablemente debido a lo poco frecuente de
esta afeccion, a la resolucion espontanea y a la falta de reco-
nocimiento?*. Se ha postulado una incidencia anual de 3-4
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casos por millén al afio en pacientes pediatricos, aunque se
cree que es mayor®®. Usualmente, la presentacion de esta le-
sion es maltiple; sin embargo, en 1986 Berger et al. describie-
ron la presentacidn solitaria, que representarfa alrededor de un
25% del total de casos®’*.

Clinicamente se caracteriza por la presencia de papulas o
nddulos indoloros de color marrén-rojizo, que aparecen al naci-
miento o en los primeros meses de vida, y que involucionan en
pocas semanas o meses sin dejar lesiones residuales®#°89, | a
histopatologia y la inmunchistoquimica son caracteristicas y
necesarias para confirmar el diagndstico’.
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Figura 1. A) Al nacimiento se presenta una lesion ulcerada de

1 ¢m de didmetro, cubierta por fibrina, con un borde bien definido,
sobreelevado y eritematoso. B) Lesion de 21 dias de evolucicn

en la que se observa una ulcera cubierta por una costra de color
amarillo-marron fibrinoide

Figura 3. Técnicas de inmunohistoquimica positivas para S-100 (A)

y CD1a (B)

Figura 2. (HE x20) Proliferacion de células caracterizada
por nicleos vesiculosos, con hendidura nuclear y citoplasma
de aspecto histioide, ademds de infiltrado linfocitario

Caso clinico

Neonato de 21 dfas de vida, derivado desde pediatria, recién
nacido a término a las 37 semanas por parto vaginal, con un
peso al nacer de 3.150 g; el embarazo estuvo bien controlado y
tolerado, sin aparicién de complicaciones. Los padres no tienen
antecedentes de enfermedades relevantes. El paciente presen-
ta un excelente estado general. En el examen fisico se observa
una lesién situada en la piel topografiada en el tronco, locali-
zada en el flanco derecho, ulcerada, de 1 cm de didmetro, cu-
bierta por una costra amarilla-marrén fibrinoide y con un borde
bien definido, eritematoso y sobreelevado; a la palpacién, se
aprecian bordes no indurados (figura 1). La lesién estaba pre-
sente desde el nacimiento de forma asintomatica. En el resto
del examen fisico no se hallan otras lesiones, ni se detectan
adenopatias o visceromegalias.

Figura 4. Imagen correspondiente a los 3 meses, en la que se
aprecia la resolucién completa de la lesion (sélo se observa la
cicatriz en el punto de la biopsia)

Al nacimiento, para descartar una patologia infecciosa, se
solicité un hemograma completo, una reaccién en cadena de la
polimerasa del herpes virus simple tipo 1y 2 y un estudio bac-
terioldgico de la lesion, cuyos resultados fueron normales. Una
vez valorado el paciente en el servicio de dermatologia con
planteamiento diagnéstico de HCAL, se realizd una biopsia in-
cisional mediante punch de 5 mm. El estudio histopatolégico
mostré una proliferacion celular caracterizada por células con
ndcleos vesiculosos, con hendidura nuclear y citoplasma de
aspecto histioide, ademas de infiltrado linfocitario. La prolife-
racion afectaba a todo el espesor de la dermis. No se observa-
ba epidermotropismo celular (figura 2). La inmunohistoquimica
puso de manifiesto una expresion positiva para S-100y CD1a, lo
que confirmé el diagnéstico (figura 3). Para completar la valo-
racion de la extension extracutanea de la enfermedad se soli-
cité una ecografia abdominal y una radiografia de térax, que no
mostraron alteraciones.
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En la visita de control de los 3 meses (figura 4), la lesién
habfa involucionado espontdneamente y no mostraba ninguna
afectacién extracutanea.

Discusion

Presentamos el caso de un paciente con una variante poco fre-
cuente de HCL, una enfermedad de diagnéstico clinico inicial
de gran dificultad, en particular cuando se trata de una lesién
solitaria. Si se conoce su evolucién, se puede tener un mayor
indice de sospecha.

Sibien la lesidn estaba presente desde el nacimiento, exis-
ten casos muy inusuales en que se desarrollan posteriormente
(hasta los 2 afios de edad)'%".

Clasicamente, los casos de HCAL de presentacion solitaria
se caracterizan por un nédulo o tumor de color rojo o café, in-
doloro, bien delimitado, que si bien puede presentarse en cual-
quier parte de la superficie corporal, afecta mas frecuentemen-
te al tronco, la cara o0 el cuero cabelludo, y ocasionalmente a
las palmas y plantas®*. La lesion puede ulcerarse y/o tener una
superficie costrosa®'2. La presencia de lesiones en la mucosa
oral no es frecuente, y éstas remiten junto con las lesiones
cutaneas?*'%13_ Con lo mencionado previamente podemos con-
cluir que la lesién posefa caracteristicas clinicas tipicas de una
HCAL.

El diagnéstico es clinico, histopatoldgico e inmunohistoqui-
mico, por lo que se debe efectuar una biopsia de piel lesional,
que se caracterizara por un infiltrado en la dermis superficial y
profunda, constituido por células histiocitarias, con ndcleos
arrifonados y citoplasma eosindfilo. La inmunohistoquimica
muestra la positividad para S-100 y CD1a; esta prueba confir-
ma el diagnéstico de HCL, pero no permite diferenciar las dis-
tintas formas clinicas®*. En el analisis mediante microscopia
electrénica se podrian identificar granulos de Birbeck, y servi-
ria también para confirmar la presencia de células de Langer-
hans en los tejidos; sin embargo, este analisis no se realiza
sistematicamente, ya que sélo se detectan en un 50% de los
casos de HCL y en un 10-30% de los casos de HCALZ3% 11,

El diagnéstico fue de gran importancia, ya que requiere la
realizacién de estudios complementarios para descartar una
afectacion extracutanea. Una minoria de los casos que presen-
tan lesiones solitarias puede tener manifestaciones extracuta-
neas asociadas; sin embargo, si son multiples, pueden presen-
tar una afectacion sistémica en el 40-60% de los casos'*™.
Estas consisten principalmente en lesiones osteoliticas y ade-
nopatfas. Se han descrito otras anomalias asociadas en la mé-
dula 6sea, el higado, el bazo, los pulmones, el tracto gastroin-
testinal, el sistema nervioso central y el sistema endocrino'2.
Por otro lado, el diagnéstico oportuno permite ofrecer una
orientacién adecuada a los familiares, dado que las lesiones
solitarias son, en la mayorfa de los casos, benignas y autolimi-
tadas.

Se deben solicitar estudios para valorar la extension lesional
de la HCL, que deben incluir un hemograma completo, pruebas
de coagulacion, pruebas de funcién hepética, una ecografia
abdominal y un estudio radiolégico pulmonar. Cuando se des-
cartan lesiones extracutaneas, como en el presente caso, el
prondstico es bueno, sin mortalidad asociada en un 97% de los
casos’ 15,

En cuanto al tratamiento de esta patologia, no existe un con-
senso establecido actualmente; sin embargo, ya que se produ-
ce una remisién espontanea de manera casi invariable (como
promedio en 15 semanas, y en un maximo de 6 meses)®, no se
requerira tratamiento, como en este caso, en que basté mante-
ner una conducta expectante y realizar controles seriados para
la resolucién completa de la lesion. En caso de no observar una
involucién espontanea, se puede plantear el tratamiento topico
con corticoides o inhibidores de la calcineurina. La exéresis
quirdrgica solo debe considerarse en lesiones focales, en caso
de que la remisién espontanea sea incompleta®'Z.

El seguimiento clinico propuesto por Zunino-Goutorbe et al.2
debe ser mensual, durante un periodo de 6 meses, y posterior-
mente cada 3 meses hasta que el paciente cumpla la edad de
2 afios2'%" En los casos en que no se logre precisar una HCAL
con manifestaciones exclusivamente cutaneas, Larsen et al.™,
en su revision de casos, refieren una tasa de mortalidad de
aproximadamente el 3%, aunque no pudieron precisar si co-
rrespondian a casos puramente cutaneos.

En el caso aquf expuesto, el paciente tuvo una presentacion
tipica de la variante de HCAL con lesién Gnica, cuyo diagnésti-
co se confirmé mediante histopatologia e inmunohistoquimica.
La lesion se resolvié espontaneamente sin dejar ninguna lesion
residual al cabo de 3 meses. Actualmente, a la edad de 15 meses,
el paciente no ha manifestado sintomas y/o afectacion extra-
cuténea.

Conclusion

La HCAL, subtipo infrecuente de HCL, se caracteriza por pre-
sentarse con multiples lesiones; sin embargo, en el 25% de los
casos lo hace de manera solitaria. Su resolucién esponténea
en la mayoria de los pacientes conlleva un infradiagnéstico,
con omision de estudios al respecto y falta de seguimiento,
cuestion fundamental, puesto que los pacientes con HCAL pue-
den desarrollar una afectacion sistémica hasta en el 10% de
los casos, con una mortalidad del 3% °. Il
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