QUADERNI ACP 1/2023 29 OCCHIO ALLA PELLE

Una vescicola
non fa varicella
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Alice nasce in una calda giornata di maggio a termine, da par-
to eutocico dopo una gravidanza normodecorsa. Il giorno se-
guente lamamma, ripresasi dal parto, nota una vescicola sulla
fronte della piccola. Preoccupata segnala subito la lesione ai
neonatologi del reparto.

Visita pediatrica

1l giorno successivo alla segnalazione la piccola Alice viene
visitata e i medici notano la presenza di papulo-vescicole in
espansione su cute sana e non piu localizzate solo alla fronte
ma a tutto il cuoio capelluto.

Per il resto, Alice si presenta in buone condizioni generali, sen-
za febbre né sintomi associati.

Gli esami ematochimici sono nella norma e nel sospetto di va-
ricella vengono inviate le sierologie virali.

Visita dermatologica

La mamma della piccola Alice, preoccupata per l'estensione
progressiva delle lesioni a due settimane dalla dimissione, de-
cide di recarsi a visita dermatologica.

1l dermatologo accoglie nel suo studio Alice e lamamma e facen-
do spogliare la piccola paziente nota la presenza di papule gial-
lo-brunastre delle dimensioni massime di 3-4 mm, di consistenza
aumentata, a livello di volto, dorso, addome e cuoio capelluto [Fi-
gure 1-3]. Le lesioni non sono desquamanti e non presentano sin-
tomatologia associata. Annessi e mucose appaiono nella norma.
1l dermatologo, quindi, indaga familiarita per patologie der-
matologiche, infezioni recenti e decorso della gravidanza ma
tutto risulta negativo.

Anche le sierologie virali di Alice richieste durante il ricovero
in ospedale risultano negative.

A quale diagnosi pensare?

Vista la singolarita della presentazione e 'eta della piccola pa-
ziente il dermatologo preoccupato pensa immediatamente a
quali possano essere le diagnosi differenziali includendo ma-
stocitomi, molluschi contagiosi, xantogranulomi multipli o
una istiocitosi a cellule di Langerhans.

Lipotesi della mastocitosi non lo convince pero vista la negati-
vita del segno di Darier, il colore delle lesioni e la loro progres-
sione cosi rapida.

Che possa trattarsi di molluschi contagiosi viene escluso dai
reperti dermatoscopici, considerando anche I'eta di Alice.
L'ultima ipotesi, ovvero che possa trattarsi di istiocitosi, con-
vince di pit il dermatologo considerando la presentazione cli-
nica, 'aspetto delle lesioni, I'assenza di sintomatologia e la ra-
pida diffusione.

Viene indicata quindi 'esecuzione di una biopsia cutanea con
esame istologico a conferma diagnostica.

Biopsia cutanea

< . Figure 1-3. Papule giallo-brunastre diffuse a cuoio capelluto, fronte,
In sedo analgesia viene effettuata la biopsia cutanea su una dorso e addome della piccola Alice al momento della prima visita

delle papule dell'addome. dermatologica.
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Discussione e decorso

Nella nostra piccola paziente viene quindi posta diagnosi di
istiocitosi cutanea a cellule di Langherans nella forma di Ha-
shimoto-Pritzker in base alla presentazione clinica, al decorso
e all'esame istologico.

Gli esami di approfondimento ci hanno consentito di esclude-
re un coinvolgimento sistemico.

Sorprendentemente ai controlli successivi alla biopsia, la pic-
cola Alice presenta completa remissione delle lesioni cutanee
con permanenza solo di esiti ipercromici in sede di pregresse
papule [Figura 4]. Dal punto di vista cutaneo il follow up della
patologia richiede monitoraggi frequenti (ogni 3-4 mesi) per
valutare 'andamento clinico e adeguare di conseguenza I'ap-
proccio terapeutico. Di fondamentale importanza rimane il
riconoscimento e la diagnosi precoce delle istiocitosi cutanee
in quanto la cute puo essere, come spesso accade, la spia diuna
malattia sistemica. m

Figura 4. Completa remissione delle lesioni cutanee con isolati esiti
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Vista la conferma del sospetto diagnostico, il dermatologo
preoccupato di un eventuale coinvolgimento sistemico per
Alice, richiede un Rx torace, un’ecografia addominale e una
RM total body. Tutti i suddetti esami fortunatamente risul-
tano negativi. Per Alice ¢ stata quindi posta diagnosi di istio-
citosi cutanea a cellule di Langherans, o malattia di Hashimo-
to-Pritzker.

Istiocitosi cutanea — forma di Hashimoto-Pritzker

La reticoloistiocitosi congenita a cellule di Langherans o ma-
lattia di Hashimoto-Pritzker € una variante benigna di istioci-
tosi a cellule di Langherans. Si presenta alla nascita o duran-
te i primi giorni di vita con lesioni papulari giallo-brunastre
multiple in particolare a livello del distretto testa-collo e degli
arti. Il meccanismo eziopatogenetico ¢ sconosciuto e vi ¢ ten-
denza alla regressione spontanea nell’arco di mesi delle lesio-
ni. Sue caratteristiche peculiari sono il risparmio delle muco-
se, il non impegno sistemico e l'autorisoluzione. anna.bellonifortina@unipd.it




