IMAGENES PEDIATRICAS INUSUALES

Histiocitosis congénita de células de Langerhans multisistémica

Congenital multisystem Langerhans cell’s histiocytosis
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Recién nacido masculino a término, sin anteceden-
tes familiares ni patolégicos de importancia. Madre
de 26 afos, sana (G:4/P:4/AB:0), producto del 4°
embarazo controlado. Nacié a término por parto va-
ginal eutdcico a las 39 semanas de gestacion. Peso:
2889 g, talla: 49 cm, PC 34 cm. Apgar: 8/1 - 9/10.
Al nacer se observé lesiones dérmicas, maculo-
papulares, algunas cubiertas con costras sanguino-
lentas y sangrantes; distribuidas por todo el cuerpo.
Fue internado en la Unidad de Cuidados Intensivos,
donde recibi6 tratamiento antibiético en base a cefo-
taxima y cloxacilina durante 7 dias por la sospecha
de infeccion cutdnea y ante la probabilidad de una
hemangiomastosis fue tratado con prednisona por 8
dias. Se realizé estudios para TORCH que fueron
negativos. La evolucién no fue favorable, por lo
que se realiz6 una biopsia cutdnea y se decidid su
transferencia al Hospital del Nifio “Dr. Ovidio Alia-
ga Uria” con el diagnostico de posible histiocitosis.

Ingreso al servicio de neonatologia a los 15 dias de
vida con un peso: 2925 g, talla: 50 cm y CC: 34 cm.
Al examen fisico de ingreso se encontraba en regu-
lares condiciones generales y con lesiones dérmi-
cas: maculo-papulares y costras serosanguinolen-
tas, de diferentes tamarios (0,5 a 2 cm de didmetro),
distribuidas en todo el cuerpo y que sangraban ante
la remocién de las costras (figura # 1). Ademas, se
palpaban ganglios aumentados de tamafo, duros y
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Figura #1. Histiocitosis cutanea

adheridos a planos profundos, de 0.5 a 1,5 cm de
diametro aproximadamente, ubicados en region: in-
guinal, axilar y cervical. A la auscultacion cardiaca
destacd la presencia de un soplo sistélico continuo
2/6. Resto del examen fue normal. La ecocardiogra-
fia doppler: fue compatible con una persistencia del
conducto arterioso.

Los informes de las biopsias fueron los siguientes:
Hospital Obrero (01-07-11): proliferacion de célu-
las atipicas de ntcleos hipercromaticos, tamafio en-
tremezclados con células de nicleos ovoides y cito-
plasma amplio, que se disponen en forma difusa.
Estudio inmuno-histoquimico positivos para el an-
tigeno de superficie CD1 y la proteina S-100. Com-
patible con Histiocitosis X (figura # 2). Hospital del
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Figura #2. Biopsia de piel

Nifio (19-07-11): presencia de células de nicleos
ovalados arrifilonados con indentaciones. Biopsia de

ganglios inguinales; proliferacion de histiocitos de

nudcleos arrifionados con indentaciones cromatina
uniforme y abundante citoplasma eosindéfilo. Resul-
tados compatibles con histiocitosis de Langerhans
(figura # 3). El frotis del aspirado de medula ésea
confirmd la presencia de histiocitos de tamafio me-
diano, con nicleos irregulares, sin compromiso de
la mielopoyesis.

Las radiografias de craneo y huesos largos demos-
traron la presencia de lesiones osteoliticas en calo-
ta, ambas tibias, himeros, costillas y escapula. En
ambos campos pulmonares se observé un infiltrado
reticulo-intersticial. La tomografia de craneo con-
trastada demostrd alteraciones difusas del parénqui-
ma cerebral no concluyente e imdgenes liticas en
huesos del crdaneo. La centillografia dsea fue nor-
mal. La ecografia abdominal visualiz6 hepatomega-
lia de estructura homogénea y ectasia de la unién
ureteropielocalicial izquierda. En relacién a los la-
boratorios, se destaca la presencia de anemia, hipo-
proteinemia, e hipoalbuminemia.

Luego de explicar en forma detallada el prondsti-
co ominoso, los beneficios y reacciones adversas
de la quimioterapia y consultar con los especia-
listas; los padres aceptaron el tratamiento con
vincristina, daunorrubicina y prednisona. La evo-
lucién fue lentamente favorable en un principio,
pero después del cuarto ciclo de quimioterapia, el
paciente fallece a consecuencia de una septicemia
con choque séptico.
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