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Presentacion congénita de
una histiocitosis de células de
Langerhans no autoinvolutiva

Sr. Editor:

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una enfer-
medad muy infrecuente, cuya forma congénita atn lo es menos.
Esta ultima, descrita inicialmente como enfermedad de Hashi-
moto-Pritzker, involuciona en gran parte de los casos de forma
espontdneal; dado que esto no siempre es asi, es necesario un
seguimiento estricto del paciente para descartar enfermedad
multisistémica y decidir sobre el tratamiento a aplicar. Esto ocu-
rre en el caso que presentamos, de una histiocitosis congénita,
que, finalmente, requirio tratamiento en la Unidad de Oncologia
Pedidtrica.

Presentamos una recién nacida a término y sin incidencias peri-

natales, que en el momento del nacimiento presenta un exantema
maculovesicular (ampolloso en algunas zonas), generalizado, que
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afecta a palmas y plantas, predominante en cara y tronco. Inicial-
mente las lesiones sugerian una varicela o herpes congénito, una
forma de impétigo o, en menor medida, una melanosis pustulosa
neonatal, sin confirmarse ninguna de ellas.

Al mes de vida el exantema evoluciona a papulodescamativo y
petequial, asociando estancamiento ponderal (pérdida de 180 g de
peso), rechazo de las tomas, irritabilidad y hepatomegalia de 3 cm
b.r.c. Asocia anemia, con Hb 8,5 g/dl (9,5-14 g/dD) y VCM 100,8 fl
(85-123 f1), con discreta leucocitosis (17.270), con férmula anodina y
sin atipias morfologicas, sin alteracion en la serie plaquetaria y VSG
73 mm/h. Resto de parimetros bioquimicos normales.

La biopsia cutinea confirma la sospecha diagnéstica: HCL, con in-
filtrado dérmico difuso en dermis papilar constituido por células de
habito histiocitario con citoplasma eosindfilo y ntcleo arrinonado.
Los citoplasmas son PAS positivos y el estudio inmunohistoquimico
demuestra positividad de las células para el antigeno de superficie
CD1 y para la proteina S-100.

Con este diagnéstico se continta el estudio para valorar la afec-
tacion sistémica de la enfermedad, incluyendo ecografia abdominal,
radiografia de térax, serie 6sea y analitica general (con funcién he-
patica y renal), sin apreciarse alteraciones, por lo que, sospechando
una enfermedad de Hashimoto-Pritzker (entidad normalmente au-
toinvolutiva), se adopta, inicialmente, una actitud expectante. Pero
ante la persistencia del estancamiento ponderal y de la anemia
(8,2 g/dD), con aparicién de febricula al mes y medio de vida, se de-
cide ampliar estudio en la Unidad de Oncologia de referencia.

Ya en dicha unidad, con 2 meses de vida, el estudio realizado
(ecografia abdominal, TC de craneo, de region mastoidea y de t6-
rax, asi como biopsia de médula 6sea) sigue sin evidenciar afec-
tacion sistémica hasta que al repetir una segunda serie 6sea se des-
cubre una lesién osteolitica en radio (fig. 1), la cual junto con la
aparicion de hipoproteinemia (2 g/dl), hizo considerar el grado de
afectacion sistémica tributario de iniciar tratamiento con quimiotera-
pia (prednisona, vinblastina y metotrexato). Con ésta, la evolucion
clinica inicial es favorable, desapareciendo las lesiones cutdneas, ce-
diendo la irritabilidad, tolerando la alimentacién y ganando peso.
Transcurridos casi 4 meses con tratamiento, fallece por afectacion
intercurrente aguda bronconeumonica no filiada (la familia no con-
cedi6 la necropsia).

La forma congénita de la HCL es muy poco frecuente y poli-
morfa. En 1973 Hashimoto y Pritzker? la describieron como una
entidad autorresolutiva y de afectacion sélo cutdnea. Posterior-
mente se han descrito formas congénitas mis heterogéneas que
complican el diagnéstico diferencial en esa primera fase de la
enfermedad.

Se puede presentar ya en el momento del nacimiento o en el
periodo neonatal. El 6rgano con mayor frecuencia afectado es la
piel (hasta en un 82%)1, las lesiones suelen ser multiples, como
papulas o nédulos?; o en forma de erupcion papulovesicular ge-
neralizada® que evolucionan hacia la descamacién o al exante-
ma petequial como en nuestro caso, pero también se han des-
crito lesiones solitarias papulonodulares®.

El diagnéstico diferencial debe realizarse con otras erupciones
del recién nacido como la varicela, el herpes simple, la melano-
sis pustulosa neonatales y la candidiasis congénita. Se llegara al
diagnostico de HCL a través de la biopsia cutdnea, donde se
observardn granulos de Birbeck a través de la microscopia elec-
trénica, y en las tinciones de inmunohistoquimica se confirmara
la presencia de proteina S-100 y el Ag CD1 serd positivo.

Los casos congénitos descritos en la bibliograffa, en su mayo-
ria, son formas exclusivamente cutidneas y autolimitadas (enfer-
medad de Hashimoto-Pritzker). Aunque también se han descrito
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Figura 1. Lesion osteolitica en radio.

formas que han asociado participacion de otros 6rganos, como
el hueso® (en forma de granuloma eosin6filo), el pulmén?, el hi-
gado (con elevacion de GOT-GPT), la médula 6sea®? (con leu-
copenia, trombocitopenia, infiltracion monocitaria atipica) y que
aun asi finalmente, regresan de forma espontanea. Asi mismo, se
describen pacientes que desarrollan rapidamente afectacion
multisistémica. En un estudio retrospectivo de 19 pacientes con
HCL diagnosticados en el periodo neonatal !, s6lo en un tercio
la enfermedad estuvo limitada a la piel; sin encontrar diferencias
en las caracteristicas morfolégicas de las lesiones mucocuta-
neas entre éstos y aquéllos con afectacion multisistémica, pero
es de resaltar que en todos los que tuvieron un curso autolimita-
do las lesiones cutdneas estaban presentes ya al nacimiento.
Cuando apareci6 afectacion multisistémica la mortalidad llegd
hasta el 16%.

El desafio, pues, surge al intentar determinar hasta cudndo es-
perar la involucion espontdnea, tipica de esta forma de presen-
tacion, para evitar asi iatrogenia innecesaria, lo que supone sa-
ber ponderar el grado de afectacién sistémica que indicaria una
progresion definitiva.

Las formas congénitas de HCL, cuya afectacion al inicio sea ex-
clusivamente cutdnea, en sus primeras descripciones parecian
garantizar un buen prondstico, con involucién espontinea.
Nuestro paciente, sin embargo, ejemplifica la necesidad de un se-
guimiento a medio-largo plazo en estos casos, visto su potencial
de diseminacion en un lapso de tiempo que aun es incierto!”.
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