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Figura 2. Compromiso de la zona del pañal.

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

Caso clínico

Paciente de sexo masculino y 3 meses de edad, que 
consultó por guardia por presentar impotencia funcio-
nal de miembro superior izquierdo. En el examen físico 
general se encontraba en regular estado, pálido y con 
difi cultad respiratoria. En la evaluación dermatológica 
presentaba lesiones papulares eritemato-costrosas 
distribuidas por toda la superfi cie corporal (Figura 1). 
Estas tenían aproximadamente un mes de evolución 
según relato materno.

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

Figura 1. Pápulas eritemato-costrosas en tronco.
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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 diagnósticos presuntivos de dermatitis se-
borreica, candidiasis, histiocitosis, sífi lis congénita y 
varicela, se decidió internar al paciente para estudio y 
tratamiento.

Se solicitaron los siguientes exámenes complemen-
tarios: hemograma, glucemia, uremia, creatininemia, 
hepatograma, VDRL, serologías para virus de la in-
munodefi ciencia humana (VIH) herpes simple (VHS) 
y hepatitis B (VHB), se tomó una muestra para cito-
diagnóstico de Tzanck y se realizó una biopsia de piel. 
Los hallazgos positivos fueron: anemia y aumento 
de las enzimas hepáticas. El citodiagnóstico informó 
la presencia de células grandes, claras, con núcleos 
en escotadura (Figura 4). El informe histopatológico 
describió una epidermis adelgazada e invadida por un 
importante infi ltrado con epidermotropismo, que bo-
rraba el límite dermo-epidérmico, compuesto princi-
palmente por células grandes eosinófi las con núcleos 
en escotadura (Figura 5). En la inmunohistoquímica 
dichas células fueron positivas para CD1a (Figura 6).

Figura 4. Citodiagnóstico: células grandes, claras, 
con núcleos en escotadura.

Figura 5. Biopsia de piel (H&E, X40): atrofi a epidér-
mica, en dermis superior y media proliferación de 
células grandes, eosinófi las y con núcleos en esco-
tadura, que borran el límite dermoepidérmico y pre-
sentan marcado epidermotropismo.
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Se realizó una radiografía de tórax en la que se obser-
vó osteólisis de la cabeza humeral y parte del acro-
mión, además de un infi ltrado intersticial bilateral. Por 
lo tanto, se solicitó una tomografía de tórax que in-
formó afectación parenquimatosa pulmonar bilateral 
y difusa, a expensas de un patrón predominantemente 
en vidrio esmerilado, con múltiples nódulos y escasas 
imágenes quísticas.

Se ampliaron los estudios complementarios solici-
tándose coagulograma, osmolaridad urinaria, radio-
grafías de cráneo, huesos largos y pelvis, ecografía 
abdominal y punción de médula ósea; y se determinó 
que el paciente tenía además compromiso hepático, 
esplénico y óseo.

Figura 6. Biopsia de piel (IHQ, CD1a, X40): infi ltrado 
de células grandes CD1a positivas. 
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Diagnóstico:
Histiocitosis de células de Langerhans 
(HCL) multisistémica

Comentario

El paciente aquí presentado presentó una HCL multi-
sistémica con compromiso de órganos de alto riesgo 
como hígado, bazo y pulmón, siendo todos estos fac-
tores de mal pronóstico. El Servicio de Oncología ini-
ció tratamiento quimioterápico con vincristina y corti-
coides, presentando el niño una evolución tórpida que 
culminó en el óbito. 

La HCL es una enfermedad rara, caracterizado por la 
proliferación clonal de células dendríticas CD1a positi-
vas en piel, hueso, ganglios linfáticos y otros órganos. 
La incidencia en niños menores de 15 años se estima 
entre 4 y 5 casos por millón por año y generalmente es 
diagnosticada en menores de 3 años.

En cuanto a la etiología se debate si la HCL es una 
neoplasia o un proceso reactivo. Por un lado, la teo-
ría reactiva se basa en que en ocasiones las lesiones 
involucionan espontáneamente 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 alteración cromosómica, 
favorece un origen neoplásico. Recientemente se ha 
descubierto la mutación V600E del BRAF en más de la 
mitad de los pacientes con HCL, y su presencia se ha 
asociado a un mayor riesgo de afectación multisisté-
mica y resistencia al tratamiento quimioterápico.

Las manifestaciones clínicas varían desde un cuadro 
autolimitado hasta una enfermedad diseminada y fa-
tal, aunque generalmente sigue un curso crónico y con 
reactivaciones. La piel y el hueso son los órganos más 
frecuentemente afectados, pero pueden verse com-
prometidos otros órganos del sistema mononuclear 
fagocítico, como los ganglios linfáticos, el hígado, el 
bazo, la médula ósea, el timo y, más raramente, el pul-
món, el tubo digestivo, los riñones, las glándulas endo-
crinas y el sistema nervioso central.

Las lesiones cutáneas comprenden una amplia varie-
dad de manifestaciones, desde dermatitis seborreica 
símil de cuero cabelludo, región retroauricular o área 
del pañal hasta nódulos, pápulas, costras, petequias o 
púrpura distribuidas principalmente en áreas flexoras, 
aunque pueden afectar cualquier parte del tegumento. 
Puede además presentar complicaciones irreversi-
bles como anormalidades ortopédicas, diabetes insí-
pida y enfermedad neurodegenerativa del SNC.

Actualmente se clasifica a la HCL según su extensión, 
en: HCL con afectación unisistémica (si solo un órga-
no o sistema está involucrado) y en multisistémica 
(si existe compromiso de dos o más órganos o sis-
temas). 

El diagnóstico se sospecha por la clínica y se confir-
ma con el estudio histopatológico. En la tinción con 
hematoxilina y eosina las células de la HCL presentan 
un citoplasma rosado muy homogéneo con un núcleo 
característico denominado “en grano de café”; y en la 
inmunohistoquímica son positivas para S100, CD14, 
CD1a y CD207 (langerina). En la microscopia electró-
nica se pueden observan los gránulos de Birbeck, que 
corresponden a las organelas de estas células que 
presentan forma “en raqueta de tenis”.

Los diagnósticos diferenciales incluyen una gran va-
riedad de entidades como ser: dermatitis seborreica, 
escabiosis, varicela, xantogranuloma juvenil múltiple y 
hemangiomatosis diseminada, entre otras. 
El tratamiento varía según la edad del paciente, los 
órganos afectados y la extensión de la enfermedad. 
Si esta es limitada a la piel y las lesiones son persis-
tentes se realiza tratamiento local (corticoides tópi-
cos, mostazas nitrogenadas, tacrolimus, PUVA, etc.) 
y si presenta afección multisistémica se realiza trata-
miento quimioterápico. 
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Las reactivaciones ocurren en aproximadamente un 
tercio de las HCL. La mayoría dentro del 1º y 2º año 
del diagnóstico. En general son más leves que el pri-
mer episodio. Son factores de mal pronóstico el co-
mienzo temprano, enfermedad extendida y compro-
miso de órganos de alto riesgo con disfunción.

Destacamos que la HCL es una enfermedad poco 
frecuente, con una presentación clínica muy hetero-
génea. Las lesiones cutáneas suelen ser la clave diag-
nóstica, por lo que el rol del dermatólogo pediátrico es 
fundamental. 
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