
A è una bambina, nata a termine da
parto cesareo per presentazione

podalica. Le condizioni alla nascita sono
buone, ma si evidenziano immediata-
mente alcune lesioni cutanee dall’aspetto
inequivocabile di angiomi. Le lesioni, in
tutto 9, presenti al capo, agli arti inferio-
ri e superiori e al tronco, hanno un dia-
metro che varia da 2 a 5 mm e contorni
netti, colorito rosso vinoso e superficie
mammellonata (Figure 1, 2, 3, 4).
A meno di 24 ore dalla prima osserva-
zione, con un’evoluzione del tutto ina-
spettata, la morfologia delle lesioni è evi-
dentemente cambiata ed è in parziale
regressione. Esse appaiono ora di colore
più scuro, meno rilevate, di aspetto simil-
nevico, alcune in apparente “essicca-
mento”, con desquamazione e crostifica-
zione superficiale. 
Nelle tre settimane successive non com-
paiono nuovi elementi, mentre quelli ori-
ginali tendono a regredire, anche di vo-
lume, con comparsa di crosta brunastra
di vario spessore che cadendo lascia
una formazione rilevata, un poco mam-
mellonata, di colorito roseo o in altri
punti piccolo esito simil-cicatriziale bian-
castro. La bambina continua a godere di
buona salute.
Risultano normali l’esame emocromocito-
metrico, transaminasi, elettroliti, profilo
glicemico, LDH, colesterolo, profilo pro-
teico e immunoglobuline, PT, PTT, fibri-
nogeno, sottopopolazioni linfocitarie; le
ricerche batteriologiche sono negative.
ECO cerebrale e addominale, Rx pano-
ramica dello scheletro, fundus oculi ed
esame con lampada a fessura: normali.
La diagnosi dermatologica è di probabi-
le angiocheratosi, mentre la diagnosi pe-
diatrica è orientata nel senso che sarà
poi confermata.
Si esegue biopsia di una lesione del
tronco (Figura 5). L’anatomo-patologo
descrive microscopicamente infiltrato no-
dulare dermico superficiale e profondo,
costituito da un’associazione di elementi
a franco abito istioide con tappeto di po-
limorfonucleati eosinofili.
La popolazione reticolo-istiocitaria ap-
pare costituita da elementi a nucleo ve-
scicoloso spesso clivato, indentato e a ti-
po “chicco di caffè”. Citoplasmi modica-
mente eosinofili. Non sono frequenti ati-
pie cellulari.
Il profilo immunoistochimico rileva:
S100: marcata positività (3+) sugli ele-

menti reticolo-istiocitari:
PLAP: positivo;
CD4: negativo;
UCHL1: negativo;
DC15: negativo;
MAC387: negativo sugli elementi retico-
lo-istiocitari, positivo sui polimorfonu-
cleati eosinofili;
CD68-KP1 M1: positivo (1+) sugli ele-
menti reticolo-istiocitari;
CD68-PG M1: positivo sugli elementi re-
ticolo-istiocitari.

Conclusione: proliferazione reticolo-istio-
citaria con aspetti morfologici e immu-
noistochimici riconducibili a cellule di
Langerhans. 

Alcuni caratteri istochimici, unitamente
alla natura congenita e alla rapida evo-
luzione clinica, ci hanno condotto alla
diagnosi di...
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Figure 1, 2, 3 e 4. Lesioni al capo e al tronco in vari stadi evolutivi.

Figura 5. Immagine istologica di una lesione
al tronco.



Questa rara malattia, definita anche co-
me forma congenita benigna self hea-
ling di istiocitosi a cellule di Langerhans,
è presente alla nascita o nei primi giorni
di vita. È caratterizzata in genere dall’e-
ruzione di noduli rilevati, disseminati, di
color rosso-bruno di varia grandezza.
Nelle prime settimane queste lesioni
possono ingrandirsi o aumentare di nu-
mero, quindi si formano delle croste
brunastre che cadono lasciando talora
delle cicatrici atrofiche, biancastre. 
Le altre caratteristiche principali di que-
sta malattia sono: il non coinvolgimento
in genere delle mucose, la mancanza di
un interessamento sistemico, la rapida e
spontanea regressione delle lesioni, sen-

za tendenza a recidiva.
Istologicamente si localizza nel derma
medio e profondo, ma può interessare
occasionalmente l’epidermide che allora
appare infiltrata e ulcerata. Gli infiltrati
consistono principalmente di cellule gi-
ganti multinucleate, frammiste alle tipi-
che cellule di Langerhans dell’istiocitosi.
Le cellule che contraddistinguono tutte le
forme di istiocitosi di I classe hanno co-
me caratteristiche immunofenotipiche la
presenza dell’antigene CD1a di mem-
brana e della proteina citoplasmatica
S100. Al microscopio elettronico posso-
no essere visibili dei granuli citoplasma-
tici, chiamati granuli di Birbeck.
Nel caso da noi descritto, l’esordio,

l’andamento clinico e l’analisi istopato-
logica ricalcano il quadro di una tipica
malattia di Hashimoto-Pritzker.
A quattro mesi dalla nascita la bambina
continua a godere di buona salute, non
presenta alcun sintomo di coinvolgimen-
to sistemico e le lesioni sono completa-
mente regredite senza alcun reliquato.
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