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La  histiocitosis  de  células  de  Langerhans  se define  por  la  pro-
liferación  de  células  dendríticas  mononucleares  en  diversos
tejidos  u  órganos1,2; por  lo general,  involucra  los  hue-
sos  y la  piel,  mientras  que  la  afectación  tímica  es rara.
Suele  presentarse  en la población  pediátrica.  Presenta-
mos  el  caso  de  un  niño  con  histiocitosis  multisistémica  de
células  de  Langerhans  para  ilustrar  la afectación  tímica  y
pulmonar.

Un  niño  de  4  meses,  sin  antecedentes  médicos,  fue  remi-
tido  con  erupciones  cutáneas  generalizadas.  Los exámenes
de  laboratorio  revelaron  una  elevación  de  aminotransfe-
rasas  y fosfatasa  alcalina.  La  radiografía  de  tórax  reveló
un  infiltrado  intersticial  difuso  y bilateral.  La tomogra-
fía  computarizada  torácica  mostró:  infiltrados  pulmonares
intersticiales  difusos  y  bilaterales,  quistes  subpleurales  de
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paredes  delgadas  (fig.  1A)  con  neumomediastino  y  enfisema
subcutáneo  (fig. 1B).  El mediastino  anterior  estaba  agran-
dado  por un timo  voluminoso  con múltiples  calcificaciones
(fig.  2). La  tomografía  computarizada  de abdomen  mostró
hepatomegalia  homogénea  (fig.  3).

En  la  tomografía  computarizada  toracoabdominal  no  se
encontraron  adenopatías  regionales  ni imagen  de compro-
miso  óseo.  Se  sospechó  el  diagnóstico  de histiocitosis  de
células  de Langerhans,  tras lo cual  se  realizó  una  biopsia
de  piel  que  reveló  infiltrados  de células  de  Langerhans  en
la  dermis  superficial.  Las  proteínas  CD1a,  langerina  y  S-100
fueron  positivas  en inmunohistoquímica.

Se  administró  una  combinación  de vinblastina  y  este-
roides  semanalmente  durante  6 semanas  consecutivas,  con
buena  evolución.
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Figura  1  A.  La  tomografía  computarizada  en  cortes  axiales  y  coronales  muestra  infiltrados  pulmonares  intersticiales  difusos  y
bilaterales y  quistes  subpleurales  de  paredes  delgadas.  B.  Neumomediastino  y  enfisema  subcutáneo.

Figura  2  Corte  axial  de  tomografía  computarizada  de  tórax  sin  inyección  de  medio  de contraste  (A)  y  con  medio  de  contraste
(B) que  evidenció  hipertrofia  del  timo.  Obsérvense  las  múltiples  calcificaciones  punteadas  en  el timo,  que  son  características  del
compromiso de  las  células  de  Langerhans.

Figura  3  La  tomografía  computarizada  de  abdomen  axial  y  coronal  con  contraste  muestra  hepatomegalia  homogénea.
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