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Resolucién del caso presentado en el numero anterior

Ulcera genital en un infante
Genital ulcer in an infant
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RESOLUCION DEL CASO

Un nifio de 3 afos de edad fue llevado
a consulta por ulcera asintomatica en pene,
de 8 mm de diametro y 10 dias de evolucién
(Figura 1). Presentaba un lecho edematoso,
limpio, sin adenopatias asociadas. No referian
fiebre u otros sintomas adicionales.

Histolégicamente, la lesidon consistia en
infiltrados difusos de células de citoplasma amplio
eosinofilico y nucleos arrifionados. También
habia algunos eosindfilos. La inmunohistoquimica
fue positiva tanto para la proteina S-100 como
para CD1a.

Los hallazgos histopatoldgicos fueron
compatibles con histiocitosis de células de
Langerhans (HCL).

Histiocitosis de células de Langerhans

Ante una ulcera genital, es importante
considerar los distintos diagndsticos diferenciales,
entre ellos, las causas infecciosa, inflamatoria,
traumatica y neoplasica. La infeccién por EBV
esta vinculada a la aparicién de Ulceras genitales
en ambos sexos, puede asociarse a sintomas
sistémicos, como fiebre y presentar adenopatia
adyacente. Suele involucionar sin secuelas en
dos semanas.

La infeccidén por citomegavirus puede
generar ulceras genitales, aunque es menos

frecuente como causa en pacientes jovenes e
inmunocompetentes.

El herpes simple suele presentarse como
un ramillete de vesiculas que, al destecharse,
dejan una superficie erosiva superficial.
Frecuentemente se presenta con dolor y ardor.
Habitualmente involuciona en forma espontanea
en el transcurso de una a dos semanas.

La sifilis primaria se caracteriza por una
Ulcera asintomatica de borde indurado que puede
asociarse a adenopatia regional.

Otro diagndstico para considerar es la
sospecha de abuso sexual como causa de Ulcera
traumatica.

En cuanto a este paciente, se realizaron
PCR para virus herpes simple, serologias
para virus de Epstein-Barr y sifilis, que fueron
negativas. El diagndstico fue posible a través
de la histopatologia. La ulcera se resolvié sin
secuelas y no presento recidivas ni compromiso
sistémico en 8 afios de seguimiento.

La HCL se caracteriza por la infiltraciéon de
distintos tejidos por células derivadas de un
precursor mieloide que en inmunohistoquimica
muestran positividad para CD1a y CD207.
La HCL se produce como consecuencia de
mutaciones activadoras en algunos de los
efectores de la via RAS-MAPK."2
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Se clasifica segun si afecta a un unico sistema
(puede ser lesidn unica o multifocal) o si es
multisistémica, y segun la afectacion de érganos
de riesgo (higado, bazo y médula ésea).™* Del
87 % al 93 % de los pacientes que se presentan
a la consulta dermatoldégica con enfermedad
cutanea presentan afectacion de otros sistemas.'®

La afectacion mucosa, en el 21 % de los
casos, se da en el contexto de enfermedad
aislada de la piel, mientras que en el 52 % de
los casos la afeccion es multisistémica. En estos
casos, las ulceras genitales u orales son la
manifestacion mas frecuente.®

La distincion entre HCL monosistémica y
multisistémica es esencial para el prondstico y
el tratamiento. En todos los pacientes con HCL,
estd indicada una historia completa que incluya
la deteccidn de poliuria y polidipsia. El examen
fisico debe orientarse a detectar manifestaciones
extracutaneas; por ejemplo: ganglios linfaticos,
oidos y cavidad oral. Las pruebas de laboratorio
incluyen un conteo completo de células

Ficura 1. Ulcera asintomatica en el pene
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sanguineas, electrolitos y pruebas de funcion
hepatica. Las imagenes recomendadas incluyen
huesos largos, radiografia de torax y ecografia
hepatica y del bazo. En casos particulares, se
recomendaran pruebas adicionales, por ejemplo,
los pacientes con afectacion multisistémica y
citopenias deben someterse a una evaluacion
de la médula ésea. Los pacientes que presentan
polidipsia o poliuria deben realizar una resonancia
magnética cerebral y evaluacion endocrinolégica.®

Los pacientes con HCL congénita, asi
como la forma localizada, suelen tener un
buen prondstico, ya que habitualmente remiten
en forma espontanea y no suelen presentar
recidivas. Los factores prondsticos y que predicen
recurrencias incluyen HCL que afecta tanto al
hueso como al tejido mucocutaneo (ambos),
HCL que afecta tanto a los tejidos 6seos como
extradseos (ambos), recaida después del
tratamiento de HCL multisistémica, compromiso
6seo con afectacion de mas de 3 huesos, la
presencia de compromiso mucoso Yy la presencia
de hepatoesplenomegalia.




La enfermedad cutanea aislada solo debe
tratarse cuando es sintomatica, porque la
resolucion espontanea es comun. Los esteroides
tépicos son el tratamiento de primera linea para
la enfermedad localizada de la piel y los huesos.
Para la enfermedad multifocal de un solo sistema
o multisistémica, el tratamiento sistémico con
esteroides y vinblastina durante 12 meses es el
régimen estandar de primera linea. Las terapias
dirigidas a los targets moleculares inhibidores
de BRAF y MEK constituyen un nuevo enfoque
terapéutico.?

Se recomienda un seguimiento adecuado para
monitorear la progresion de la enfermedad, la
recaida y las secuelas en todos los pacientes.'®
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