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a Histiocitosis de Células de Langerhans
(HCL) es una neoplasia mieloide de las células
dendriticas Langerhans (CDL), caracterizada
por acimulos de células CD207+. Corresponden a
un espectro de enfermedades, desde manifestaciones
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RESUMEN
La Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL)

es una neoplasia mieloide de las células dendriticas
Langerhans (CDL), caracterizada por actimulos
de células dendriticas mieloides CD207+. Corres-
ponden a un espectro de enfermedades, desde solo
cutaneas a variantes multiorganicas. El objetivo
de este reporte es describir el caso clinico de un
paciente pediatrico, con diagnostico de Histio-
citosis de Células de Langerhans, enfatizando el
algoritmo clinico. Paciente masculino de 1 afo y
5 meses, con antecedentes de otorrea persistente,
refractaria a tratamiento, de un ano de evolucion.
Consulta en policlinico de dermatologia por “der-
matitis severa” desde hace 1 afio. Al examen fisico
se constatan lesiones tipo dermatitis seborreica ge-
neralizadas en tronco y cuero cabelludo, intertrigo
fisurado, papulas eritemato-costrosas plantares con
petequias y pus en conducto auditivo externo bi-
lateral. Presenta Hemoglobina 9,5 mg/dl, Hema-
tocrito31,9%, leucocitos 12.400, linfocitos 33,3%,
plaquetas 920.000, VHS 27. Subpoblaciones lin-
focitarias: CD3: 34,7%, C4: 22,7%, CD8: 9,7%,
CD19:47,8%. HTLV negativo, VIH negativo.
Acaro-test negativo. Dermatopatologia: Denso in-
filtrado de células linfomonociticas en dermis pa-
pilar, con ensanchamiento de estas y gran epider-
motropismo, con abundante citoplasma eosinéfilo
con nucleos arrinonados, CD1a y langerina positi-
vo. Recomendamos elevar la sospecha diagnostica
ante un cuadro de dermatitis seborreica generali-
zada que esta fuera del rango etario caracteristico
y en casos de dermatitis refractarias, donde a pesar
de un adecuado tratamiento médico, el paciente
persiste comprometido.

Palabras claves: Histiocitosis; células mieloides;
dermatitis atopica; células dendriticas.

SUMMARY

Langerhans Cell Histiocytosis (HCL) is a myeloid
neoplasm of Langerhans dendritic cells (CDL),
characterized by accumulations of myeloid den-
dritic cells CD207 +. They correspond to a spec-
trum of diseases, from cutaneous to multi-organ
variants. The objective of this report is to des-
cribe the clinical case of a pediatric patient with
diagnosis of, emphasizing the clinical algorithm.
Male patient,! year and 5 months old, with a his-
tory of refractory persistent otorrhea, consulted
because of long term severe dermatitis. Physical
examination revealed generalized seborrheic der-
matitis lesions on the trunk and scalp, cleft inter-
trigo, plantar erythematous-crusted papules with
petechiae, and pus in the external auditory canal.
Laboratory findings showed: Hemoglobin 9.5
mg / dl, Hematocrit: 31.9%, leukocytes: 12,400,
lymphocytes 33.3%, platelets: 920,000, HSV 27.
Lymphocyte subpopulations: CD3: 34.7%, C4:
22.7%, CD8: 9.7%, CD19: 47.8%. HTLV nega-
tive, HIV negative. Scabies Negative. Dermato-
pathology: Dense infiltrate of lymphomonocytic
cells in the papillary dermis with widening of the
papilla and large epidermotropism, cells show
abundant eosinophilic cytoplasm with “kidney
nuclei”, CDla and langerin were positive. We
recommend elevating the diagnostic suspicion in
the face of a generalized seborrheic dermatitis
that 1s outside the characteristic age range and in
cases of refractory dermatitis, where the patient
persists compromised.

Key words: Histiocytosis; Myeloid Cells; Der-
matitis, atopic; Dendritic Cells.

solo cutaneas a variantes multiorganicas'. Afecta to-
dos los grupos etarios, pero es mas comun en ninos
de uno a tres anos. Es infrecuente y su incidencia real
es desconocida estimandose en tres a cinco casos por
millén de nifios®.



Se considera una neoplasia mieloide clonal, ya que en
algunos pacientes con CDL puede identificarse la mu-
tacion BRAF V600E en las células madre CD34+ y
células dendriticas mieloides mas maduras’, y su pre-
sencia se encuentra en enfermedad activa multisisté-
mica con compromiso de 6rganos de alto riesgo.'

La clasificacion actual se basa en su extension al mo-
mento del diagnostico: HCL de sistema tnico, con un
6rgano o sistema afectado, o bien multisistémica, con
compromiso de dos érganos o sistemas. Esta ltima se
sub-clasifica en: con 6rganos de riesgo (sistema hema-
topoyético, bazo y/o higado) que se correlacionan con
alta mortalidad, o sin 6rganos de riesgo'.

Los 6rganos mas frecuentemente afectados son los
huesos (80%), la piel (33%) y la glandula pituitaria
(25%). Otros son: higado, bazo, sistema hematopoyé-
tico, pulmones, linfonodos y sistema nervioso central®.

La sospecha clinica requiere confirmacion histologica.
La presencia de un infiltrado dérmico denso de células
linfomonociticas con nucleo en “forma de rinén” es
muy sugerente. El diagnostico puede confirmarse me-
diante inmunohistoquimica (IHQ) detectando CD1a,
S100, CD68 y CD207; o microscopia electrénica ob-
servandolos granulos de Birbeck®.

Ante la sospecha clinica; el estudio histologico y la pos-
terior evaluacion exhaustiva sistémica son los primeros
pasos esenciales para su terapia, que oscila entre la ob-
servacion en la enfermedad leve, a la quimioterapia
citotoxica en enfermedad multisistémica. Las lesiones
cutaneas son una caracteristica clasica de HCL, pero
como su apariencia es variable y facilmente confundi-
ble con otros eccemas tales como dermatitis atopica o
dermatitis seborreica, el diagnostico suele retrasarse'.

El objetivo de este reporte es enfatizar el algoritmo
clinico para diferenciarlo de otras enfermedades cuta-
neas, comunes y permitir su diagnostico precoz.

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 1 afio y 5 meses de edad, con
antecedente de otorrea persistente refractaria a trata-
miento de un afio de evolucion. Gonsulta en policlini-
co de dermatologia por “dermatitis severa” desde hace
1 afo, caracterizada por lesiones muy pruriginosas en
cuero cabelludo, region retroauricular, palmo-plantar
y zona del panal sin respuesta a multiples pulsos de
corticoides orales, topicos y antibioticos.
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Al examen fisico se constatan lesiones tipo dermatitis
seborreica generalizadas en tronco (Figura la) y cue-
ro cabelludo, intertrigo fisurado (Figura 1b), papulas
eritemato-costrosas plantares con petequias (Figura 2)
y pus en conducto auditivo externo bilateral. Sin he-
patoesplenomegalia.

Basandose en la historia clinica y los hallazgos del exa-
men fisico se sospecha HCL y se procede a su estudio.

Entre sus examenes destacan: Hemoglobina: 9,5 mg/
dl, Hematocrito: 31,9%, leucocitos: 12.400, linfocitos:
33,3%, plaquetas: 920.000, VHS: 27. Subpoblaciones
linfocitarias: CD3: 34,7%, C4: 22,7%, CD8: 9,7%,
CD19:47,8%. HI'LV negativo, VIH negativo. Acaro-
test negativo. Inmunoglobulinas: A, G, y M en rangos
normales.

Figura 1
A. Lesiones tipo dermatitis seborreica generalizadas en tronco.
B. Intértrigo fisurado.

5 0
Figura 2
Papulas eritemato-costrosas plantares con petequias.
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Cultivo aerdbico de conducto auditivo: Flora habitual
de piel en regular cantidad. TAC de cerebro y colum-
na cervical: normales.

En el estudio dermatopatolégico se observd un in-
filtrado denso de células linfomonociticas en dermis
papilar con ensanchamiento de las papilas y gran epi-
dermotropismo, con abundante citoplasma cosinéfilo
con nucleos arrifionados. La IHQ) mostré intensa po-
sitividad a CD1a (Figura3a) y Langerina (Figura 3b).

El paciente fue derivado a su Hospital de base para es-
tudio sistémico exhaustivo con el diagnostico de HCL,
sin controles posteriores en nuestro centro.

Figura 3

A. La Inmunohistoquimica mostré intensa positividad a CDla.
B. La Inmunohistoquimica mostr6 intensa positividad a Lange-
rina.

DiscuUSION

Este caso muestra las caracteristicas clinicas e histopa-
tologicas de HCL multisistémica, entidad donde cé-
lulas con el fenotipo de Langerhans infiltran variados
tejidos, lo cual explica su gran heterogeneidad clini-
ca’. La clasificaciéon anterior subdividia esta entidad
en cuatro grupos: Hashimoto-Pritzker, enfermedad
congénita y autoinvolutiva; Granuloma eosinéfilo, le-
siones solitarias 6seas granulomatosas liticas; enferme-
dad de Hans-Schuller-Christian caracterizada por la

triada clasica de lesiones 6seas, exoftalmo y diabetes
insipida y Letterer-Siwe, como ilustra nuestro caso,
presentandose cominmente en el primer afo de vida,
con compromiso cutaneo precoz: asemeja una derma-
titis seborreica (DS) con extension en cuero cabelludo
y tronco, a menudo con lesiones purpuricas (signo de
mal pronoéstico). Pueden coexistir vesiculas y pustulas
o bien nédulos, fisuras y tlceras inguinales, retroauri-
culares y mucosas. La afeccion 6sea temporal puede
enmascararse como una otitis media crénica refracta-
ria, tal como ilustra nuestro paciente.'

En nuestro caso, se realiz6 un diagnoéstico diferencial
con otras entidades que afectan a la piel en forma ge-
neralizada. Por ejemplo:

1.- DA puede presentar una distribucion generalizada,
es pruriginosa y se desarrolla en general a partir de los
4 meses de vida.® Sin embargo, nuestro paciente no
presentaba otros estigmas, ni antecedentes familiares
y tenia gran compromiso del area del panial, con lesio-
nes purpuricas y no respondio a la terapia convencio-

nal para DA.

2.- DS se asemeja por la descamacién fina untuosa en
cuero cabelludo, cara, orejas, preesternal y areas in-
tertriginosas, diferenciandose en la edad de presenta-
cién, en que no tiende a ser pruriginosa ni cursar con
petequias o compromiso palmo-plantar como nuestro
caso.’

3.- La sarna noruega, se manifiesta con escamas y cos-
tras grisaceas, gruesas y adherentes en zona palmo-
plantar, lecho ungueal, tronco, codos y cuero cabellu-
do. Pero es mas frecuente en inmunocomprometidos,
con prurito escaso. Nuestro paciente no tenia lesiones
especificas de escabiosis ni contactos sintomaticos y te-
nia acaro test negativo.”

4.- Se sospechd también psoriasis, por la presencia de
placas mas gruesas con algunas escamas plateadas,
compromiso de la zona del panal y porque la psoriasis
facial es mas comun que en poblacién adulta. Entre
sus diferencias, encontramos el prurito y que las placas
en zona del pafial son mal definidas y opacas.’

5.- La pitiriasis rubra pilaris (PRP) también se pue-
de distribuir de forma generalizada, y con islotes de
piel sana al examen fisico, con frecuente compromiso
plantar (como nuestro paciente). Sin embargo, nuestro
caso no presentaba placas hiperqueratosicas folicula-



res anaranjadas ni onicodistrofia (como la PRP), y pre-
sentaba petequias (no observadas en PRP).”

6.- Finalmente, la dermatitis infectiva (DI) también
constituye un diagnostico diferencial, por el eccema
de cuero cabelludo, intertriginoso, retroauricular y
de cuello, y por la anemia que presentaba el paciente.
Pero no apoyaba el diagnostico la falta de descarga na-
sal cronica y de linfadenopatias; la ausencia hipergam-
maglobulinemia, linfocitos atipicos, ni elevacion de la
relacion CD4/CD8 y el HTLV-1 negativo.'

CONCLUSIONES

La HCL es una enfermedad potencialmente mortal,
que requiere de un diagnéstico precoz. Recomenda-
mos clevar la sospecha diagnéstica ante un cuadro de
dermatitis seborreica generalizada que esta fuera del
rango etario caracteristico; papulas erosivas o inter-
trigo fisurado en areas flexurales y del panal, asocia-
do a petequias, purpura; placas costrosas en palmas
y/o plantas, o bien cualquiera de las anteriores con
linfadenopatias, y en casos de dermatitis refractarias,
donde a pesar de un adecuado tratamiento médico, el
paciente persiste comprometido.

Ante la confirmaciéon diagnoéstica de HCL, tanto cli-
nica e histologica de las lesiones cutaneas, se debera
orientar el estudio para descartar compromiso sistémi-
co. Dentro del estudio que recomendamos, se encuen-
tra: la radiografia de huesos largos, craneco y torax
para descartar compromiso 6seo y pulmonar respecti-
vamente, evaluacion por hemato-oncologia para estu-
dio de médula 6sea, por endocrinologia para descartar
eventual diabetes insipida, ecografia abdominal para
evaluar hepatoesplenomegalia, Resonancia Magnéti-
ca de craneo vy silla turca para descartar compromiso
hipofisiario.

Este estudio permitira una clasificaciéon adecuada de
la enfermedad, y, por lo tanto, un tratamiento precoz
y acorde al grado de compromiso extracutaneo; recal-
cando la importancia del manejo multidisciplinario en
estos pacientes.
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