Casos clinicos

Histiocitosis de celulas de Langerhans congenita
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RESUMEN

Describimos el caso de un lactante varén con diagnodstico de Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) con
afectacion localizada en piel y mucosas de inicio neonatal. Si la Histiocitosis de células de Langerhans es una
enfermedad muy infrecuente, todavia lo es mas la forma congénita o neonatal también llamada enfermedad de
Hashimoto-Pritzker que se da con una frecuencia de 1-2/1.000.000 de recién nacidos.
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ABSTRACT

We describe a male newborn with the diagnosis of Langerhans cell histiocytosis who had skin and mucous membranes
involvement. If Langerhans cell histiocytosis is a very rare disease, the congenital or newborn variety (Hashimoto-Pritzker
disease) is even more [,2, which has a frequence of 1-2/1000000 newborns.
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INTRODUCCION interés, que desde el nacimiento ha presentado varios
brotes intercurrentes de lesiones maculosas y papulove-
siculosas, generalizadas, diagnosticadas en un comienzo
de pustulosis del recién nacido y posteriormente de pio-
dermitis, sin respuesta a tratamiento. En el dltimo brote
dichas lesiones se acompafiaron ademds de erosiones en
mucosa oral y conjuntivitis.

La Histiocitosis de células de Langerhans congénita o
enfermedad de Hashimoto-Pritzker es una rara enfer-
medad que se da en recién nacidos, caracterizada por la
presencia de pdpulas y/o nddulos generalizados.
Presentamos el caso de un vardén con afectacion de piel

y mucosas de inicio neonatal %
En la exploracidn fisica general el lactante presentaba

un peso de 6.500 gramos (P75), talla de 63 centimetros

CAso cLiNnico (P75) y perimetro craneal de 41,5 centimetros (P50). En
Presentamos el caso de un lactante vardn de 3 meses de cuanto a la exploracion cutdnea se observaban lesiones
edad, nacido a término y sin antecedentes familiares de maculosas y papulovesiculosas generalizadas (figura 1),
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Figura I. Pdpulo-vesiculas generalizadas.

Figura Il. Pdpulo-vesiculas mds evidentes en pliegues axilares e inguinales.

Figura IV. Células histiocitarias CD la positivas (CDla, x 10).

mas evidentes en pliegues axilares, inguinales y cuero
cabelludo (figura II). Presentaba lesiones vesiculo-costro-
sas en conducto auditivo externo y mdltiples erosiones
en mucosa oral y zonas de destruccion de mucosa gingi-
val. No se palpaban adenopatias ni visceromegalias. Resto
de exploracién fisica normal para su edad.

Se llevaron a cabo varias pruebas complementarias:
hemograma, bioquimica general, estudio de coagulacién,
sedimento urinario, ecografia abdominal, serie Jdsea,
radiologia de térax, TAC craneal y mandibular y cariotipo,
estando todo dentro de la normalidad. Determinacion
delg E:4.5 1g A <5,1g G:449 e Ig M: 36. Niveles de Zinc:
92 Microg/dl. Hemocultivos: negativos. Frotis faringeo:
negativo. Se realizaron ademds diferentes cultivos de las
lesiones vesiculosas y exudativas, siendo todos negativos,
tanto para bacterias como para hongos.

La biopsia de piel mostrd una epidermis erosionada,
con formacién de una pequefia ampolla subepidérmica.

En la dermis media y superficial existia un denso infiltra-
do inflamatorio polimorfo, formado por células histiocita-
rias y eosindfilos (figura Il). El infiltrado se localizaba
debajo de la zona de erosién y en la proximidad de la
ampolla descrita. Las células histiocitarias eran de talla
media, con un citoplasma anfdfilo y un nucleo redondea-
do, aunque algunas veces irregulares que presentaban
frecuentes hendiduras longitudinales. El estudio de inmu-
nohistoquimica fue positivo para S-100, CDla y CD3|
(figura V). Todos los hallazgos histopatoldgicos fueron
compatibles con Histiocitosis de células de Langerhans.

Se inicid tratamiento con vinblastina y prednisona a
los 7 meses de edad, con respuesta parcial y progresion
lenta de la enfermedad, entrando en remisién a los dos
afios de edad después del uUltimo ciclo de vinblastina,
prednisona, VP-16 y mercaptopurina.

Actualmente con 4 afios de edad el paciente se
encuentra asintomatico.
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Histiocitosis de células de Langerhans congénita

DiscusiON

La Histiocitosis es un grupo de enfermedades caracteri-
zadas por la proliferacion de macrdfagos en diferentes
drganos y sistemas. La proliferacién puede ser localizada
(en piel o hueso) o generalizada, invasiva o no invasiva,
de elementos maduros o inmaduros. Todo ello determi-
na el compromiso de unos u otros érganos y visceras del
sistema mononuclear-fagocitico, v el tipo de afectacién,
benigna o maligna en cada caso.

La gran diversidad de posibilidades clinicas ha dado
lugar a multiples cuadros, la mayorfa con expresidn cutd-
nea especffica y precoz. Desde 1987 se clasifican en tres
grandes grupos: Histiocitosis tipo | o Histiocitosis de célu-
las de Langerhans; Histiocitosis tipo Il o Histiocitosis de
células no Langerhans e Histiocitosis tipo Ill o malignas.

Su etiologla es desconocida. Se cree que existe una
base genética por su mayor frecuencia en gemelos, la
existencia de agrupaciones familiares de casos, la asocia-
cién con otras neoplasias y la mayor frecuencia de ines-
tabilidad cromosémica en los pacientes con HCL (si bien
no se ha demostrado ninguna lesién cromosdmica espe-
cffica). Es posible que cambios en genes reguladores pre-
dispongan a un control inadecuado de la respuesta inmu-
noldgica que lleve a una proliferacién, clonal o no, de
células de Langerhans o a alteraciones de sus mecanis-
mos de apoptosis. Dicha proliferacién estarfa potenciada
por la produccién de citocinas. Las formas localizadas se
observan mas frecuentemente en varones, mientras que
no hay predominio sexual en las generalizadas.
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Creemos que nuestro caso es la forma neonatal, aun-
que para definirla como tal es necesario hacer el diag-
ndstico antes de los 28 dfas de vida, en la mayoria de los
casos éste se retrasa por error diagndstico y sdlo el 20%
de los casos se diagnostica dentro de este perfodo ©. Es
necesario establecer diagndstico diferencial con otras
enfermedades cutdneas como varicela congénita, herpes,
melanosis pustulosa, impétigo, penfigoide gestacional
neonatal, eritema tdxico neonatal y candidiasis neonatal
o congénita™. Nuestro paciente debutd con lesiones
cutdneas generalizadas (figura [) con predominio en
cuero cabelludo (figura Il), conducto auditivo, pliegues
axilar e inguinal y posteriormente aparecieron lesiones
destructivas en mucosa gingival, acompafiado de erup-
ciéon dental temprana. Aunque en un principio se pensa-
ba que la forma neonatal cutdnea autoinvoluciona de
forma espontdnea ®*¢”, actualmente cada vez son mds
las publicaciones que hablan de un claro predominio
multisistémico en su evolucion ®*%. Sin embargo, no estd
claro cudl es el momento idéneo para iniciar el trata-
miento para evitar yatrogenia ®* ',

En nuestro caso decidimos iniciar tratamiento a los 7
meses de edad con vinblastina y prednisona por la per-
sistencia de lesiones cutdneas, otitis recidivante y presen-
cia de lesiones en mucosa oral, a pesar de lo cual no
entré en remision. Actualmente, con 2 afios de vida, se
encuentra asintomatico aunque sigue en control estricto
por parte de los Servicios de Pediatrfa, Oncologfa y
Dermatologfa.
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