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Caso clinico

Paciente de sexo masculino y 3 meses de edad, que
consulto por guardia por presentar impotencia funcio-
nal de miembro superiorizquierdo. En el examen fisico
general se encontraba en regular estado, palido y con
dificultad respiratoria. En la evaluacién dermatolégica
presentaba lesiones papulares eritemato-costrosas
distribuidas por toda la superficie corporal (Figura 1).
Estas tenian aproximadamente un mes de evolucion
segun relato materno.

El compromiso de piel se acentuaba en el area del pa-
fal, donde se observaban también lesiones papulares
costrosas y lesiones simil candidiasis en los pliegues
(Figura 2). En la region retroauricular presentaba algu-
nas costras amarronadas con compromiso del con-
ducto auditivo externo; al igual que en el cuero cabe-
lludo, donde se podian apreciar costras amarronadas
alternando con lesiones papulares (Figura 3).

Figura 1. Papulas eritemato-costrosas en tronco.

' SDPL| sz

Figura 2. Compromiso de la zona del paiial.

Figura 3. Costras amarronadas y papulas eritemato-
sas en cuero cabelludo.



Como antecedentes personales se trataba de un re-
cién nacido de término, con peso adecuado para la
edad gestacional, producto de un embarazo no con-
trolado.

Con los diagnodsticos presuntivos de dermatitis se-
borreica, candidiasis, histiocitosis, sifilis congénita y
varicela, se decidié internar al paciente para estudio y
tratamiento.

Se solicitaron los siguientes examenes complemen-
tarios: hemograma, glucemia, uremia, creatininemia,
hepatograma, VDRL, serologias para virus de la in-
munodeficiencia humana (VIH) herpes simple (VHS)
y hepatitis B (VHB), se tomd una muestra para cito-
diagnéstico de Tzanck y se realizé una biopsia de piel.
Los hallazgos positivos fueron: anemia y aumento
de las enzimas hepaticas. El citodiagnéstico informé
la presencia de células grandes, claras, con nucleos
en escotadura (Figura 4). El informe histopatolégico
describid una epidermis adelgazada e invadida por un
importante infiltrado con epidermotropismo, que bo-
rraba el limite dermo-epidérmico, compuesto princi-
palmente por células grandes eosindfilas con nicleos
en escotadura (Figura 5). En la inmunohistoquimica
dichas células fueron positivas para CD1a (Figura 6).

Figura 4. Citodiagnéstico: células grandes, claras,
con nucleos en escotadura.
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Figura 5. Biopsia de piel (H&E, X40): atrofia epidér-
mica, en dermis superior y media proliferacion de
células grandes, eosinéfilas y con niicleos en esco-
tadura, que borran el limite dermoepidérmico y pre-
sentan marcado epidermotropismo.
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Figura 6. Biopsia de piel (IHQ, CD1a, X40): infiltrado
de células grandes CD1a positivas.
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Se realiz6 una radiografia de térax en la que se obser-
vé ostedlisis de la cabeza humeral y parte del acro-
miodn, ademas de un infiltrado intersticial bilateral. Por
lo tanto, se solicitdé una tomografia de térax que in-
formé afectacidon parenquimatosa pulmonar bilateral
y difusa, a expensas de un patrén predominantemente
en vidrio esmerilado, con mdltiples nédulos y escasas
imagenes quisticas.

Se ampliaron los estudios complementarios solici-
tandose coagulograma, osmolaridad urinaria, radio-
grafias de cradneo, huesos largos y pelvis, ecografia
abdominal y puncion de médula dsea; y se determiné
que el paciente tenia ademas compromiso hepatico,
esplénico y 6seo.



El paciente aqui presentado presenté una HCL multi-
sistémica con compromiso de érganos de alto riesgo
como higado, bazo y pulmén, siendo todos estos fac-
tores de mal prondstico. El Servicio de Oncologia ini-
cio6 tratamiento quimioterapico con vincristina y corti-
coides, presentando el nifio una evolucion térpida que
culminé en el 6bito.

La HCL es una enfermedad rara, caracterizado por la
proliferacién clonal de células dendriticas CD1a positi-
vas en piel, hueso, ganglios linfaticos y otros érganos.
La incidencia en nifios menores de 15 afos se estima
entre 4y 5 casos por millon por afio y generalmente es
diagnosticada en menores de 3 afios.

En cuanto a la etiologia se debate si la HCL es una
neoplasia o un proceso reactivo. Por un lado, la teo-
ria reactiva se basa en que en ocasiones las lesiones
involucionan espontaneamente y se han detectado
algunas secuencias de ADN viral en sangre periférica
de pacientes con HCL. Por otro lado, el hecho de que
las células de la HCL sean monoclonales y de que, en
ocasiones presenten alguna alteraciéon cromosomica,
favorece un origen neoplasico. Recientemente se ha
descubierto la mutacion V600E del BRAF en mas de la
mitad de los pacientes con HCL, y su presencia se ha
asociado a un mayor riesgo de afectaciéon multisisté-
mica y resistencia al tratamiento quimioterapico.

Las manifestaciones clinicas varian desde un cuadro
autolimitado hasta una enfermedad diseminada y fa-
tal, aunque generalmente sigue un curso crénico y con
reactivaciones. La piel y el hueso son los 6rganos mas
frecuentemente afectados, pero pueden verse com-
prometidos otros érganos del sistema mononuclear
fagocitico, como los ganglios linfaticos, el higado, el
bazo, la médula dsea, el timo y, mas raramente, el pul-
mon, el tubo digestivo, los rifiones, las glandulas endo-
crinas y el sistema nervioso central.
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Las lesiones cutaneas comprenden una amplia varie-
dad de manifestaciones, desde dermatitis seborreica
simil de cuero cabelludo, regién retroauricular o area
del panal hasta nédulos, papulas, costras, petequias o
purpura distribuidas principalmente en areas flexoras,
aunque pueden afectar cualquier parte del tegumento.
Puede ademas presentar complicaciones irreversi-
bles como anormalidades ortopédicas, diabetes insi-
pida y enfermedad neurodegenerativa del SNC.

Actualmente se clasifica a la HCL segun su extension,
en: HCL con afectacion unisistémica (si solo un 6rga-
no o sistema estd involucrado) y en multisistémica
(si existe compromiso de dos o mds 6rganos o sis-
temas).

El diagnéstico se sospecha por la clinica y se confir-
ma con el estudio histopatolégico. En la tincién con
hematoxilina y eosina las células de la HCL presentan
un citoplasma rosado muy homogéneo con un nucleo
caracteristico denominado “en grano de café”;y en la
inmunohistoquimica son positivas para S100, CD14,
CD1ay CD207 (langerina). En la microscopia electré-
nica se pueden observan los granulos de Birbeck, que
corresponden a las organelas de estas células que
presentan forma “en raqueta de tenis”.

Los diagnésticos diferenciales incluyen una gran va-
riedad de entidades como ser: dermatitis seborreica,
escabiosis, varicela, xantogranuloma juvenil multiple y
hemangiomatosis diseminada, entre otras.

El tratamiento varia segun la edad del paciente, los
organos afectados y la extensién de la enfermedad.
Si esta es limitada a la piel y las lesiones son persis-
tentes se realiza tratamiento local (corticoides topi-
cos, mostazas nitrogenadas, tacrolimus, PUVA, etc.)
y si presenta afeccion multisistémica se realiza trata-
miento quimioterapico.
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Las reactivaciones ocurren en aproximadamente un
tercio de las HCL. La mayoria dentro del 1° y 2° afio
del diagndstico. En general son mas leves que el pri-
mer episodio. Son factores de mal pronéstico el co-
mienzo temprano, enfermedad extendida y compro-
miso de 6rganos de alto riesgo con disfuncion.

Destacamos que la HCL es una enfermedad poco
frecuente, con una presentacién clinica muy hetero-
génea. Las lesiones cutaneas suelen ser la clave diag-
néstica, por lo que el rol del dermatélogo pediatrico es
fundamental.
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