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Introduccion

Lahistiocitosis X es una entidad nosoldgica infrecuente en
€l periodo neonatal. Setrata de un grupo de enfermedades cuyo
denominador comin es |a presencia de células de lalinea mo-
nocitica definidas al microscopio electrénico como células de
Langerhans (con granulos de Birbeck en su citoplasma).

Realmente poco usua es laforma congénita autoinvoluti-
vade dicha entidad (forma de Hashimoto-Pritzker).

Nosotros presentamos un caso de interés, tanto por laforma
de presentacidn, como por la manera en que evoluciono.

Caso clinico

Un recién nacido atérmino, vardn, fue dado aluz tras un em-
barazo controlado que cursd con normalidad: ningln trastorno
clinico, infeccioso o de otro tipo se manifestd en este tiempo;
tampoco hubo hallazgos significativos analiticos, seroldgicos o
ecogréficos.

Lamadre no presentaba patologia de base alguna.

El parto fue eutécico, naciendo un neonato que, a pesar de
un excelente estado general (con un test de Apgar de 9/10), pre-
sentaba lesiones distribuidas por todala superficie cutanea, in-
cluyendo palmas de las manos, plantas de los pies, cuero cabe-
[ludo y zonas de pliegue, de caracteristicas erosivas, exudati-
vasy vesiculosas, de 0,5 a 1,5 cm de diametro y con signo de
Nikolsky negativo. No existia afectacion mucosa. El resto de
exploracion detallada por 6rganosy aparatos era perfectamen-
te normal.

Nuncallegaron a asociarse otros hallazgos clinicos tales co-
mo alteraciones 6seas, linfadenopatias, hepatoesplenomegdia,
candidiasis, ateraciones pulmonares, diabetes insipida, afecta-
cion neuroldgica, anemia o trombopenia.

Pensando en un posible origen infeccioso, se practicaron las
pruebas complementarias pertinentes, incluyendo, entre otras,
las serologias de TORCH y varicela, que resultaron negativas.

El diagndstico definitivo se llevo a cabo mediante la reali-
zacion de hiopsia cutanea de varias lesiones; |a histopatol ogia
desvel6 uninfiltrado constituido por histiocitos de nticleo gran-
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de, hipercromatico, acompafiado de algunos neutréfilosy eosi-
néfilos anivel delas papilas dérmicas.

Al microscopio electronico se observaron dichos histiocitos,
como elementos de nlicleoirregular y citoplasmaamplioricoen
lisosomas, acompariados de unos cuerpos bastoniformes, cir-
cunscritos por una membranay en cuyo seno aparecian con
periodicidad espacial unas granulaciones, que correspondian a
grénulos de Birbeck o cuerpos X, y, alas unidades que los con-
tenian, acélulas de Langerhans.

Lainmunohistoquimica confirmé lanaturaleza de laslesio-
nesa mostrar €l antigeno de superficie especifico CD1 en estas
células, intensamente positivas para la proteina S-100.

Definida asi la entidad como una histiocitosis X, se busco
con especial interés el descartar la afectacion de otras estructu-
ras anatomicas realizandose serie 6seay pruebas de imagen en
diferentes 6rganos, ninguno de los cuales mostré hallazgos sig-
nificativos.

El cuadro evoluciono de forma excepcional; sulfato de zinc
anivel local, ademés delos cuidados habituales del neonato, fue
€l Unico tratamiento que nuestro paciente recihio; las lesiones
comenzaron a experimentar una resolucion tan rapida que, en
un plazo de dos semanas, algunas ya habian desaparecido sin
dejar cicatriz residua. Otras, en cambio, tardaron un tiempo ma-
yor en resolverse, no superior a dos meses, permaneciendo una
zona hipopigmentada en su lugar.

A 10s 7 meses de edad no ha gparecido en € nifio ningunactra
manifestacion clinicaanivel cutdneo ni en otras localizaciones.

Discusion

Laaparicidn en un recién nacido de un cuadro clinico defi-
nido por lesiones vesiculosas y/o pustul osas ha de plantear a ne-
onatélogo e diagnostico diferencial entre un amplio espectro de
entidades nosol 6gicas de variada naturaleza: causas infecciosas
(varicela, herpes simple, estafilococo, estreptococo, Listeria mo-
nocytogenes, candidas, Aspergillus, ...), lesiones cutdneas tran-
sitorias (eritematoxico del RN, melanosis pustular neonatal, ac-
né neonatal, ...), otras causas poco frecuentes (acropustulosis de
lainfancia, mastocitosis cutdnea difusa, malformaciones vas-
culares, epidermalisis bullosa, acrodermatitis enteropética, ...)
y €l amplio espectro de entidades incluidas en € término de «his-
tiocitosis».

Algunas de estas entidades presentan hallazgos clinicos bas-
tante caracteristicos, pero esto no suele ser lo habitual, requi-
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riéndose en la mayoria de los casos estudio de biopsia cuténea
parala determinacion de la naturaleza del cuadro.

Aun con todo, tras el estudio tisular, a veces hay que espe-
rar laevolucién clinica para que nuestro diagndstico de confir-
macidn se aproxime lo més posible alarealidad. Y esto tiene
una gran importancia no sélo desde un punto de vista acadé-
mico, sino también para determinar el pronéstico de la enfer-
medad.

Este es el caso de |as diferentes formas de histiocitosis
de células de Langerhans que pueden aparecer en € periodo
neonatal; la histiocitosis congénita autoinvolutiva o enferme-
dad de Hashimoto-Pritzer, laenfermedad de Letterer-Swe, la
enfermedad de Hand-Schilller-Christian y € granuloma eosi-
néfilo®.

La primera de todas ellas es, de |as cuatro, la de aparicion
mas frecuente en este periodo de la vida, ademés de ser lafor-
ma de mejor prondstico, ya que las lesiones cutaneas, general -
mente, involucionan espontaneamente antes del primer afio (fre-
cuentemente en os dos o tres primeros meses) y no suelen re-
cidivar ni asociarse a afectacion de otros drganos, aunque se
ha descrito algin caso de coexistencia con edema de extremi-
dades y afectacion pulmonar transitorios®. Un hecho atener en
cuenta es que se han descrito casos de histiocitosis congénita au-
toinvolutiva en los cuales €l inmunofenotipo de las células de
Langerhans no correspondi6 a habitual (S-100+, CD1+, alfa-
manosidasat), sino que fue descrito como CD14+, CD1-y S
100-, por lo que a esta entidad se la definié como histiocitosis
congénita autoinvolutiva de células no-Langerhans®.

Laenfermedad de Letterer-Swe aparece cas exclusivamente
en los tres primeros afios de viday |as lesiones cutaneas, que
aparecen en el 80% de los casos, muchas veces indistinguibles
de las de la anterior entidad desde |os puntos de vista clinico,
histol 6gico e inmunol 6gico; pero suele acompafiarse de otros
hallazgos clinicas, como fiebre, anemia, trombocitopenia, ade-
nopatias, hepatoesplenomegalia, tumores 6seos; pueden supo-
ner importantes pistas para €l diagnéstico la aparicion de ulce-
raciones bucalesy gingivales, otitis mediacrénicay Ulcerasen
regiones postauricular, inguinal o perineal. Latrombocitopenia,
la afectacion visceral y, sobre todo, la aparicidn temprana del
cuadro, las lesiones purplricas y la afectacion pulmonar, supo-
nen signos de mal prondstico; la mayor mortalidad se daen
pacientes menores de 6 meses de edad.
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Mucho més rara es la enfermedad de Hand-Schilller-
Christian, que ocurre, generalmente, en nifios de 2 a 6 afios de
edad y es de fécil distincion respecto alas anteriores, no preci-
samente por las caracteristicas de las |esiones cutaneas (simi-
lares o indistinguibles a las anteriores y que aparecen en el 30-
50% de los casos), sino por la caracteristica triada de defectos
ostealiticos, diabetes mellitusy exoftalmos, auncue pueden apa-
recer también las|esiones descritas en laentidad anterior. El gra
nuloma eosindfilo es, de estas entidades, la de aparicién mastar-
dia, generalmente a partir de los seis afios; las |esiones cutane-
as son menos frecuentes y, en cambio, los sintomas i nespecifi-
cos como sudoracion y cefalea, y laslesiones esquel éticas, mas
comunes.

Lastres Ultimas entidades requieren vigorosas medidas tera-
péuticas con combinacion de corticoides, drogas inmunosupre-
soras y medidas de soporte; de ahi, que sea tan importante la
diferenciacion entre las diferentes formas de este espectro lesio-
nal®.

No se han descrito factores pronosticos que ayuden a de-
terminar la posibilidad de regparicion de lesiones cutaneas o apa-
ricion «de novo» de trastornos en otraslocalizaciones, en el ca-
S0 de resolucion completa de un cuadro de histiocitosis congé-
nita autoinvolutiva, por |0 que siempre es necesario un segui-
miento en el tiempo de estos pacientes; la duracion de este pe-
riodo y lafrecuenciade las revisiones es algo que alin esta sin
determinar y deja puertas abiertas a nuevas investigaciones.
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