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RESUMEN
La histiocitosis X o de células de Langerhans es una
patología que puede manifestarse con diversos cuadros
clínicos de acuerdo a la extensión y el compromiso
mult iorgánico.   Tiene poca f recuencia en niños,
adolescentes y adultos jóvenes con una incidencia de 2
por cada 200 000, con mayor afectación en varones.  Su
cl ín ica es var iada y de evoluc ión impredecib le.
Describimos el caso de una lactante mayor femenina, de
18 meses de edad, quien ingresa con fiebre, dermatitis
seborreica progresiva, hepatoesplenomegalia, linfoade-
nopat ías y  afecc ión respi ra tor ia  compat ib le  con
histiocitosis de células de Langerhans, por lo cual se
real izan paracl ín icos que permi ten establecer  e l
diagnóstico y determinar el compromiso sistémico.  El
diagnóstico definitivo se obtuvo mediante la observación
de gránulos de Birberck en el citoplasma de los histiocitos
en el estudio inmunohistoquímico.  Se inició tratamiento
quimioterápico a base de vimblastina y prednisona, sin
respuesta satisfactoria.  Paciente fallece a los 45 días
posteriores al diagnóstico.

PALABRAS CLAVE: Histiocitosis, células de Langer-
hans, infante, cáncer, tratamiento.

SUMMARY
The Histiocytosis X or of Cells of Langerhans it is a
pathology that can show with diverse clinical squares
according to the extension and the commitment multior-
ganic.  Has little frequency in adolescent, children and
young adults with an incidence of 2 for each 200 000, with
more affectation in males.  Their clinic is varied and of
evolution uncertain.  We describe the case of a feminine
bigger lactate of 18 months of age who enters with fever,
dermatitis progressive seborrhea, hepatoesplenomegaly,
linfoadenopatias and compatible breathing affection with
histiocytosis X or of cells of Langerhans, reason why they
are carried out paraclínicos that allow to settle down a I
diagnose and to determine the systemic commitment.
The definitive diagnosis was obtained by means of the
observation of granules of Birberck in the cytoplasm of
the histiocytos in the study inmunohistoquimic.  Treat-
ment quimioterapic began with the help of Vimblastina
and prednisona, without satisfactory answer.  Patient dies
to the later 45 days to diagnose.
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H
INTRODUCCIÓN

istiocitosis es el término general
util izado para indicar algunas
enfermedades del sistema retículo
endotelial, que se produce como
resultado de la acumulación o

proliferación primaria del sistema fagocítico
mononuclear (1).
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Dentro de la clasificación de las histiocitosis
infantiles propuesta por la Sociedad Inter-
nacional de Histiocitosis, encontramos tres
clases, la a. Histiocitosis de células de Langer-
hans (HCL); b. Histiocitosis de otros fagocitos
mononucleares como la l infohist iocitosis
hemafagocitaria (LHH); c. Procesos malignos
histiocitarios.  Dentro de la HCL se incluye la i.
Enfermedad Hand-Schüller-Christian (incluye
la triada clásica: lesiones leticas en cráneo,
exoftalmos y diabetes insípida); ii. Enfermedad
de Lettere-Ssiwe (sintomatología compleja:
fiebre, dermatitis seborreica progresiva, otitis
media purulenta, linfoadenopatías, hepato-
esplenomegalia) y iii.  Granuloma eosinofílico
(lesión ósea aislada) (2-4).

En cuanto a la etiopatogenia de esta enfer-
medad se desconoce, pero se cree, es originada
por estímulos virales (Citomegalovirus, Epstein
Barr, virus de la inmunoinsuficiencia adquirida),
una señal inmune anormal, por linfocitos T o
citoquinas, o anomalías propias de las células
de Langerhans, que provocarían la activación y
proliferación de CLP (5-7).

Es una entidad poco frecuente que se presenta
en niños, adolescentes y adultos jóvenes, con
una incidencia de 2:200 000, en lactantes la
presentación es extremadamente rara y, por lo
general, es de mal pronóstico (8).

La enfermedad puede ser localizada o
multisistémica, con o sin disfunción orgánica.
El  pronóst ico depende de dos factores
fundamentales: la edad y la disfunción orgánica.
En los lactantes con enfermedad sistémica y
disfunción orgánica la mortalidad es de un 50 %
a 75 %, independientemente del tratamiento.  El
tratamiento para HCL aun no ha sido bien
establecido, y varía de acuerdo a cada paciente.
Se han descrito tratamientos con cirugía,
radioterapia, corticoides tópicos y quimioterapia
o combinaciones entre ellos, y aun, la simple
observación (9,10).

El objetivo del presente trabajo es describir
un caso de Histiocitosis X o de células de Langer-

hans, en un lactante mayor, femenino de 18
meses de edad.

MÉTODOS

Se rea l izó un estud io re t rospect ivo,
descriptivo, analítico y revisión bibliográfica
de un caso de Histiocitosis X o de células de
Langerhans; a través de la revisión de la historia
clínica, estudios imagenológicos y anatomo-
patológicos de pieza anatómica.  Escogiendo el
presente caso por su poca frecuencia en este
grupo etario.

CASO CLÍNICO

Lactante mayor, femenino de 18 meses, quien
inicia enfermedad actual en enero de 2003
cuando presenta fiebre, cuantificada en 39º C –
39,5º C, recurrente, precedida de escalofríos,
acompañada de sudoración.  Dos meses después
presentó lesiones costrosas y descamativas en
cuero cabelludo consultando por el Servicio de
Dermatología sin obtener mejoría.  Las lesiones
evolucionaron a pápulas eritematosas y desca-
mativas a predominio frontal y retroauricular,
que posteriormente se generalizaron.  Concomi-
tantemente presenta aumento de volumen en
cara, miembros superiores y ambos pies, por lo
cual es referido a este centro.

Producto de II gesta, embarazo controlado, a
término.  Sin antecedentes famil iares de
importancia.  Al examen físico de ingreso, la
paciente se encontró consciente, vigil, en
regulares condiciones generales, activa, afebril,
eupneica, con evidente edema facial, marcada
palidez cutáneo-mucosa.  FC: 96 lpm.  FR: 26
rpm.  Temp: 37º C.  Cardiopulmonar: Tiraje
intercostal leve, murmullo vesicular disminuido
en base izquierda con roncus aislados.

Se evidenciaron lesiones papulares, erite-
matosas y descamativas en cuero cabelludo,
región frontal, retroauricular bilateral y occipi-
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tal.  Además se observaron en región palmar y
plantar bilateral.  Se observaron y palparon
adenomegalias retroauriculares y cervicales
bilaterales, no dolorosas.  Abdomen: globoso,
blando, hepato-esplenomegalia dolorosa, grado
III/IV.  Extremidades: edema de miembros
inferiores grado II/IV.  Resto de examen físico
DLN.

Los resultados de laboratorio de ingreso
reportaron anemia severa con Hb de 3,6 g/dL y
hematocrito: 12 %, con VSG de 47 mm/h.
Trombocitopenia de 20 000 plaq. x mm3.
Hipoproteinemia con hipoalbuminemia de 2,78
g/dL.  Coagulopatía de consumo con alarga-
miento del tiempo de tromboplastina en 55 seg,
con control en 30 seg.  Deshidrogenasa láctica:
899 UI.   Bi l i r rubina tota l  de 4 mg/dL.
Transaminasa glutámico-pirúvica y glutámico-
oxalacetica aumentadas.

Se realizó tomografía axial computada del
tórax, abdomen y pelvis, evidenciando: Plastrón
tumoral retroauricular bilateral, opacidad en
pulmón izquierdo con bloque de consolidación
que muestra broncograma aéreo, probable
neumonía basal  izquierda,  s in descartar
infiltración tumoral.  Hepato-esplenomegalia
con infiltrado del epiplón y retroperitoneo por
plastrones tumorales adenomegálicos.  Se
realizó survey óseo, sin evidencias de lesiones
osteolíticas.  Se realizó biopsia de piel, cuyo
informe de anatomía patológica reportó: Piel
con queratosis y acantosis irregular.  La dermis
superficial presenta infiltrado de histiocitos en
parche, con núcleos con hendidura central en
forma de grano de café.  Folículos pilosos.
Conclusión: Histiocitosis de células de Langer-
hans.

Se realizó aspirado de médula ósea, el cual
reportó: Celularidad aumentada; serie eritroide:
Presente moderada; serie mieloide: Presente;
serie linfocítica: Presente; serie megacario-
cítica: Productiva, presencia de abundantes
células histiocitarias.  Diagnóstico: Compati-
ble con Histiocitosis X.

Estudio inmunohistoquímico: proteína S-
100: positiva, alfa 1 antiquimiotripsina positiva,
adenosín trifosfatasa positiva, gránulos de
Birbeck positivos, CD1 positivo.

DISCUSIÓN

Describimos una lactante mayor que cursa
con características clínicas y paraclínicas de
una histiocitosis de células de Langerhans,
variedad enfermedad de Letterer-Siwe.  Como
se mencionó, cursó con fiebre, dermatitis
seborre ica progres iva,  l in foadenopat ías
importantes y afección respiratoria.  Aunado a
una infiltración medular importante y a una
disfunción orgánica que empobrece aun más el
pronóstico de sobrevida.  Lo que demuestra la
alta mortalidad de esta patología, evidenciada
en esta paciente con una sobreviva de 45 días
posterior al diagnóstico, aun habiéndose iniciado
el tratamiento según protocolos europeos con
vimblastina y prednisona.

La histiocitosis de células de Langerhans es
una enfermedad de etiología desconocida,
caracterizada por presentar proliferaciones de
lesiones “histiocíticas” en diferentes órganos, y
puede manifestarse con formas localizadas o
sistémicas.  En la edad pediátrica es frecuente
la variedad sistémica, y el pronóstico suele
depender de la presencia de disfunción orgánica.
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