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Histiocitosis de células de Langerhans de presentacion congeénita
reporte de un caso clinico
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INTRODUCCION ,
Anomalias TORCH
vasculares
La histiocitosis de ceélulas de Langerhans (HCL) de ;

. . . | Neoplasias
presentacion congénita es una entidad poco frecuente. En N >
su presentacion clasica, el organo mas frecuentemente Esfero.ato.s:s

. , , hereditaria, HCL
afectado es la piel, en forma de papulas, pustulas vy >
, . - o enfermedad congenita
vesiculas de contenido hemorragico y distribucion hemolitica
generalizada, que generalmente evolucionan a la curacién
espontanea. T

Figura 1. Diagnostico diferencial de lesiones cutaneas congénitas

{5 CASO CLiNICO

Recién nacido varon de 37+2 semanas y peso 1960 g. En la exploracidon fisica destacan multiples lesiones
cutaneas versiculo-hemorragicas, no agrupadas, de distribucion generalizada sin respetar mucosas, surcos

palmares o lecho ungueal.

Pruebas complementarias: se realiza despistaje de etiologia infecciosa con resultados negativos. Se
establece la sospecha diagnostica de HCL, realizandose biopsia cutanea que muestra infiltrado en la mitad
superficial de la dermis con células de Langerhans e inmunofenotipo caracteristico (CD45+, S100+, CD34+,
CD1la+). Confirmando asi el diagnodstico. Se completa estudio de extension, que descarta afectacion

sistemica.
Evolucion de las lesiones con tendencia a la desecacion y formacion de costra, con desprendimiento de las

mismas y piel indemne subyacente. Se programa seguimiento en consultas de Hemato-Oncologia pediatrica
sin aparicion de nuevas lesiones cutaneas, ni otros datos de afectacion sistemica.

- CONCLUSIONES

1. A pesar de tratarse de una patologia poco
frecuente, la baja sospecha diagnostica puede
hacer que esta entidad se encuentre
infradiagnosticada.

2. La confirmacion del diagnostico debe
realizarse mediante biopsia cutanea.

3. Debido a su potencial diseminacién, es
importante descartar |la existencia de
afectacion sistémica que incluye como
estudios de extension la ecografia abdominal,
radiografia de torax, serie O0sea y analitica
completa con perfil hepatico que nos permita G
decidir la actitud terapéutica y el seguimiento ;

periodico mas adecuado a cada caso -
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Figura 2. Lesiones cutaneas congénitas: A y B. Lesiones vesiculo-hemorragicas en cara. C.
Lesiones en tronco. D. Lesion en pulpejo de primer dedo.



