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Presentacion clinica

* RNT/ PAEG

* Nace con lesiones vesiculoampollares
hemorragicas generalizadas.

* Sin serologias maternas en ultimo trimestre.

* Nacimiento por cesarea por falta de progresion.

* Niega ingesta de farmacos, herpes o contactos.
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Hallazgos imagenoldgicos



Al nacimiento

Rx toracoabdominal: sin alteraciones.

Rx de craneo perfil: Lesion osteolitica



13 dias de vida: TC de torax

Calcificaciones en TCS Timo con multiples calcificaciones

Imagenes quisticas aéreas de

paredes finas, de diferentes Imagenes nodulares
tamanos, en ambos campos difusas

pulmonares



3 meses de vida:

Rx de huesos largos

Bandas metafisarias radiolticidas (flechas)
en extremos proximales y distales de los
huesos largos de miembros superiores e
inferiores




Rx de huesos largos




3 meses de vida: Rx de torax (F)

Velamiento pulmonar difuso bilateral



3 meses de vida:
Tc de térax control

Timo heterogéneo con multiples
calcificaciones de menor tamano.

Franca mejoria. Disminucion de |la
cantidad de las lesiones quisticas y
nodulares.



3 meses de vida:
Valoracion de enfermedad de base.

Colangioresonancia:

Via biliar principal de aspecto arrosariado.



Discusion

* La Histiocitosis Congénita es una enfermedad

rara.

* La afectacidon cutanea y autolimitada es la forma

de presentacion mas frecuente.

* En menor proporcion suele presentarse de forma
sistémica, afectando hueso, médula 6sea, higado,

pulmon y sistema linfatico.



Lesiones vesiculoampollares en
el recién nacido:

Diagndsticos diferenciales:

Mas frecuentes:

Infecciosas
* TORCHS
* Varicela
* Candidiasis

* Listeriosis

Lesiones cutaneas transitorias
* Eritema neonatal
 Dermatitis seborreica

* Melanosis pustulosa neonatal



Diagndsticos diferenciales:

Poco frecuentes:

* Histiocitosis de Células de Langerhans.
* Foliculitis pustulosa eosinofilica

* Incontinencia pigmenti

» Mastocitosis/urticaria pigmentosa
* Acrodermatitis enteropatica

* Sindrome Wiskott-Aldrich

* Acropustulosis infantil

* Rosai-Dorfman

e Xantomas diseminados



Conclusion

La histiocitosis congénita es causa poco
frecuente de lesiones vesiculoampollares
neonatales. Generalmente es un proceso
autolimitado, sin embargo es importante
evaluar la posibilidad de compromiso sistémico
con estudios de mayor complejidad como

TCMC y RMI (abdomen / colangioresonancia).
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