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HISTIOCITOSIS a CELULAS DE
LANGERHANS

y acompanada de petequias

Placas eritematosas infiltradas o erosivas en
pliegues inguinales, axilares y retroauriculares,
cuello, y region perianal




HISTIOCITOSIS A CEL DE LANGERHANS

SOLO 1 ORGANO AFECTACION
‘) SISTEMA MULTISISTEMICA

-~ Hueso y otros
organos
- Abdominal / sist Gl

- Piel
-~ Mucosa oral




Protocolo LCH Il

riesgo multisistémico
e

INDUCCION:

~ -Prednisona 40 mgr/m:VO
4 semanas luego descenso en 2 semanas

- Vinblastina 1vez/semana en 6 dosis




Pustulosis benigna cefalica










Enfermedad Tipo de histiocito
Xantogranuloma juvenil mixto
Xantogranuloma del adulto mixto
Reticulohistiocitoma mixto

Xantogranuloma juvenil tipo mononuclear vacuolado
Histiocitosis cefalica benigna vacuolado
Histiocitoma eruptivo generalizado vacuolado

Xantoma papular solitario y maltiple xantomatizado
Xantoma diseminado xantomatizado y

festoneado
Xantogranuloma de células fusiformes fusiforme
Histiocitosis nodular progresiva fusiforme

Reticulohistiocitosis multicéntrica oncocitico







Formas de presentacion(Bodemer)

edescamacion superfical o tipo SSSS.
edermatitis bilateral o periorificial
s|lesiones psoriasiformes afectando tronco y

miembros con placas bien demarcadas
eritematoescamosas o circinadas

Diarrea, alopecia o cabello ralo opaco y fino,glositis, blefaritis,falla de crecimiento,
paroniquia,def. de zinc, disfuncion inmunoldgica ,infec. secundarias

Histologicamente: necrolisis y palidez de la epidermis superior
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ERITRODERMIA
(NINO ROJO ESCAMOSO)

"ASO JADO A EXFOL AQ




Descamacion untuosa Descamacion fina
Axilas, ingles Antebrazos espina

Dermatitis seborreica Dermatitis atopica
dermatatitis psoriasif

TRATAMIENTO CON CORTICOIDES Y EMOLIENTES

SIN RESPUESTA

CANDIDIASIS DESORDENES ICTIOSIS
CONGENITA METABOLICOS Y ESTADOS

NUTRICIONALES ICTIOSIF.O




7
LABORATORIO

HIPOTRICOSIS

NIVELES DE ZINC Y FOSFATASA ALCALINA
TEST DEL SUDOR

ESTUDIO DE BIOTINIDASA'Y HOLOCARBOXILASA

NIVELES DE ACIDOS GRASOS ESENCIALES

AMINOACIDOS PLASMATICOS “
BIOPSIA DE PIEL ﬁ.ﬁ'







e
Asocla a :

Glaucoma

Sindrome de
Sturge Weber



Angiomatosis encefalo trigeminal
Sturge Weber

MALFORMACIONES VASCULARES CAPILARES EN EL
AREA

DE LA RAMA 1Y LA 2 DEL TRIGEMICO,
DE LAS LEPTOMENINGES
DE LA COROIDES (GLAUCOMA 40% AMAUROQOSIS)

HABITUAL IPSILATERAL ,SI ES BILATERAL PUEDE DAR:
EPILEPSIA REFRACTARIAY RETRASO PSICOMOTOR




P-posterior fossa malformation
H-hemangiomas

A-arterial anomalies

C-coarctation of the aorta -cardiac defects
E-eye anomalies

S-sternal clefts,supraumbilical

raphe




Hemangioma :localizacion cervicofacial

(Zona de la barba)




PELVIS HEMANGIOMA

- P erineal y/o sacro hemangioma
- E xternos genitales malformados
- L ipomielomeningocele

-V esicorenal anomalias

- | mperforado ano
- S kin acrocordon




HEMANGIOMATOSIS DISEMINADA NEONATAL







EVALUACION DE HEMANGIOMATOSIS
DISEMINADA NEONATAL
I

Coagulograma
Investigacion de sangre oculta en materia fecal

Analisis de orina
Radiotorax

EEG-ecocardiograma
Estudio oftalmologico




Hematoeritropoyesis extramedular
A. Infecciones
1. Infecciones Congénitas (TORCH)

Toxoplasmosis

Otros (sifilis, parvovirus, Coxsackie B2)

Rubéola

Citomegalovirus (CMV)

Virus del herpes simple (VHS)

2. Sepsis
B. Discrasias Hematologicas
1. De transfusién gemelo-gemelo
2. Enfermedad hemolitica del recién nacido
(Rhesus / incompatibilidad de gruposanguineo)

3. Esferocitosis hereditaria

‘ Blue berry muffin ‘







glioma

LESION SOLIDA
ROJO AZULADA
NO COMPRESIBLE

RESTOS DE TEJIDO NEURAL
PUEDEN SER:

Extranasales 60%

Intransales 30%

Ambos 10%
El 15 a 20 % conecta
Con SNC

LESIONES DE LA LINEA MEDIA DE LA NARIZ: GLIOMAS

Glioma

extranasal Glioma

intranasal




LESIONES DE LA LINEA MEDIA DE LA NARIZ: ENCEFALOCELH

LESION AZULADA
aumenta con el llanto
COMPRESIBLE
TRANSILUMINAN

Simula hipertelorismo
Siempre conecta con SNC
Saco+corteza cerebral+
Cerebelo,tronco encef.




Dermoid
expansion

Crista galli

Sinus
opening Foramen
cecum
Sinus

Gf s

b

Seu QUISTE DERMOIDE

Lineas de fusion embrionarias
Nodulos azulados o color piel




Absceso subperiostico

il




CIERRE DISCONTINUO DEL TUBO NEURAL

LINEA MEDIA PARIETAL
7 2

LINEA MEDIA OCCIPITAL
4

LINEA MEDIA FRONTONASAL

LINEA MEDIA CERVICODORSAL

LINEA MEDIA LUMSACRA
5



ALTO INDICE
DE SOSPECHA
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NEVOS
MELANOCITICOS
CONGENITOS

-Se asocian a

melanosis neurocutanea
y melanomas

Garcia-Alix Pérez A, et al: La piel como expresion de alteraciones neuroldgicas en el recién nacido An Pediatr (Barc); 2005; 62(6):548-63.






Sindrome del nevo epidérmico
caracterizado por nevo organoide

(hiperplasia 0 cambios estructurales de las gland.sebaceas
o foliculos pilosos)

-Sindrome del nevo sebaceo o
Schimmel-penning sindrome:
-defectos oculares, %f |
-cerebrales
-esqueléticos
















Lupus discoide

Pitiriasis alba









Enfermedades autoinmunes

Asociacion:
Enfermedades de tiroides
(Hashimoto)

Diabetes

Artritis reumatoidea
Celiaquia







NEUROFIBROMAS




Al menos 2 de los siguientes :
+ de 6 manchas café con leche
(>de 0,5 cm prepuberales;>de 1,5cm postpuberales)
2 neurofiboromas o 1 solo plexiforme
lentiginides en pliegues
1 glioma del nervio optico
2 nodulos de Lisch

1 lesion osea(displasia del esfenoide,pseudo —
artrosis,adelgazamiento de corteza huesos largos)

1 familiar afectado en primer grado




Criterios cumplidos a corto plazo

Talla pequena
Macrocefalia

Manchas café con leche
OBNI en T2 en el 43 al 93%

Criterios posteriores
*Glioma del nervio optico a los 3 anosu2v)
L entiginides axilares antes de los 7 anos

*Neurofibromas y nédulos de Lisch de los
6 anos hacia la pubertad




549% de los criterios al ano

80% a los 10 anos

100 % a los 20 anos

La mayoria tendra manifestaciones leves;
El 40 % tendra problemas durante toda su vida
Solo un 20% tendra manifestaciones serias




Hiperplasia suprarrenal congénita

-17 OH progesterona 2200(1100)

-Delta 4 androstenediona 3100(500)

-DHEA 1516 (900)

-Tlibre 0,50 (0.20)

2 hermanos con igual problema sin sintomas
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Bromhidrosis axilar







ACANTOSIS NIGRICANS

Es un engrosamiento cutaneo con papilomatosis e hiperpigmentacion
gue puede aparecer en cualquier parte del cuerpo: axila, cuello, ingle,
superficie antecubital y poplitea, area umbilical y superficies mucosas.

Esta frecuentemente asociada a obesidad, endocrinopatias, malignidad,
sindromes geneéticos y al uso de algunas drogas. La diabetes mellitus
(DM), dislipemia, sindrome del ovario poliquistico e hipertension arterial
también pueden asociarse con AN, lo que significa insulinoresistencia
e hiperinsulinismo independiente de la obesidad.










Manifestaciones clinicas de.
fotosensibilidad

Eritema en maripos:
Vésicoampollas

Dermatitis eczemat:
Telangiectasias
Poiquilodermias




Porfiria cutanea tarda




dermatomiositis

Lupus d¢9ie R ,' .A —













