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FN: 21/03/14 Htal. Pirovano - CABA
RNT 38 sem / PN 2.770 g
Rash exantemático ampollar al nacer

-ExExáámenes complementariosmenes complementarios

-Pancultivos: negativos
-Serologías maternas al nacer: negativas
-Serol. Varicela: negativa
-Hisopado de las lesiones: negativo
-Ecografía cerebral/abdominal: DLN



-Ampicilina + Gentamicina durante 10 días 
+

-Aciclovir durante 14 días

Internado durante 20 días. Alta en buen 
estado general. No intercurrencias. No 
complicaciones



El 24/04 guardia Htal. Gutiérrez (34 ddv) 
presentando:

Rush exantemático con micropápulas
pustulosas con base eritematosa en tronco y 
dorso, que se extiende hasta la raíz de los 
miembros, cara y cuero cabelludo
No afecta palmas ni plantas
Vómitos biliosos de 24 hs de evolución
Pancitopenia
Deshidratación moderada



ExExáámenes complementariosmenes complementarios

Glóbulos blancos: 1.800/mm³
Hematocrito: 16.8%
Hemoglobina: 5.6 g/dL
Plaquetas: 12.000/mm³
No PAMO (Punción aspiración de médula ósea)
PCR para CMV: negativo en orina
IgM para Parvovirus: negativo
IgG – IgM CMV: negativos



Tratamiento: Tratamiento: transfusión de GR y plaquetas

InterconsultasInterconsultas
Cirugía: Tránsito baritado dentro de límites 
normales
Gastroenterología: Rx de abdomen de pie:

Escaso aire distal sin signos de doble burbuja
Engrosamiento de pared intestinal

Es derivado al HtalHtal. Pedro de Elizalde. Pedro de Elizalde para 
nueva evaluación



El 25/04/2014 ingresa al hospital 
presentando:

Vómitos biliosos
Lesiones en piel
Hepatoesplenomegalia (ecografía)

Cultivos de orina, HMC y LCR. Tratamiento 
empírico con Vancomicina + Meropenem. No 
aislamiento microbiológico



Dermatología
Hematología
Oncología
Cardiología
Anatomía patológica





Peoría del estado general en 48 hs.
Deterioro de la función respiratoria, ingreso 
a ARM



Hidratación parenteral: 150/3/3 Ф 6

Transfusiones diarias de glóbulos rojos y de 
plaquetas

Antibióticos: Vancomicina + Meropenen

Dexametasona: 0.6 mg/kg/día diario 
(hematoncología, 28/04)



Con el resultado definitivo de biopsia de piel

Proliferación histiocitiaria atípica con 
positividad de membrana para CD1A
Positividad citoplasmática para la proteína S100
Positividad de CD68 en histiocitos acompañantes
Positividad de CD3 y CD20 en linfocitos 
acompañantes

Se inicia quimioterapia Oncología 08/05:
Vinblastina: 6 mg/kg/dosis/sem



HISTIOCITOSIS 
DE CÉLULAS 

DE LANGERHANS



Desmejoría clínica brusca a las 24 horas de 
iniciada la quimioterapia: con pancitopenia
grave, requiriendo trasfusiones de GR y 
plaquetas más frecuentes.
Falla mutisistémica progresiva: 

Insuficiencia renal
Insuficiencia respiratoria, hipoxemia refractaria, 
requiere HFOV, altas dosis de inotrópicos
Shock refractario, fallo múltiple de órganos 

Fallece a las 96 horas de inicio del 
tratamiento específico























Proliferación, acumulación e infiltración localizada 
(piel o lesión aislada en hueso) o generalizada (en 
cualquier órgano o sistema) del céls. del sistema 
mononuclear fagocítico (SMF): 
FAGOCITOS – MACRÓFAGOS – CELS. DENDRÍTICAS

Histiocito: céls. Inmunes del tejido conectivo 
localizadas en:
Cerebro
Tejido mamario
Hígado
Ganglios linfáticos
Placenta
Bazo
Amígdalas, etc. 



Las causas de la mayoría de las histiocitosis
no son conocidas
Clonal? Autoinmunitaria? Genética? 
Factores implicados:

Infecciones (HSV 6)
Mecanismos neoplásicos: factor genético y 
molecular
Trastorno de los linfocitos y las citoquinas
(autoinflamación?): disregulación de las 
citoquinas, alt. proliferación y falta de 
maduración céls. de Langerhans (congénito o 
adquirido?)



1 a 15 años
5 a 10 casos / 1.000.000 <15 años 
1 ♂ : 5 ♀
La tasa máxima está entre 1 y 3 años
La edad media es 30 meses
Más frecuente en origen caucásico
Rara en adultos, 1:560.000  
La histiocitosis de origen pulmonar se da en 
jóvenes fumadores
Sin relación hereditaria



Clase I: 
Histiocitosis de células de Langerhan

Clase II: 
Histiocitosis de células de no Langerhans
(céls. del SMF: monocitos, macrófagos, 
células dendríticas)

Clase III: 
Trastornos histiocíticos malignos











Exposición de los padres a solventes
Antecedentes familiares de cáncer
Infecciones prenatales.
Raza blanca con enfermedad tiroidea



Erupción generalizada, petequias y púrpuras.
Pápulas difusas y exfoliativas simil dermatitis seborreica 
en el 80% de los casos, en cuero cabelludo, pliegues y 
región perineal
Vómitos
Dolor abdominal
Dolor óseo (más frec. mayores de 5 años)
Palidez: anemia
Distensión abdominal: hepatomegalia (muy frecuente) y 
esplenomegalia
Compromiso pulmonar (20-40% de los casos



Compromiso ocular y periorbitario: edema 
periorbitario , lesiones osteolíticas destructivas
OMA – OMC con otorrea persistente (difícil diagn
diferencial)
Compromiso del SNC: DBT insípida
Compromiso hormonal: ↑↑ de TSH y ACTH 
(trast. del apetito, sueño, regul. temperatura, retraso en 
crecimiento, alteraciones puberales)

Compromiso mandibular: lesión lítica o 
infiltración de las encías, ulceración de las 
mucosas, sangrado e hiperplasia gingival, 
pérdida dientes



Examen físico
Estudios complementarios: 

Hemograma y MO (anemia, trombocitopenia, 
infiltración)
Serologías virales: CMV, EBV, HSV I-II-IV, VDRL, Toxo, 
HIV
LDH, ERS, PCR, Procalcitonina
Evaluar compromiso inmune: dosaje de Igs y C3 –C4
Evaluar compromiso hígado: HPTG – coagulograma -
lipidograma
Biopsia de piel: IHQ
Anti CD1A- AntiCD207
CD163 (HCLang: céls. Grandes, abundante citoplasma 
rosado en H/E, núcleo plegado en forma de frijol)
Proteína S100
Microscopía electrónica: citoplasma cuerpos en raqueta 
o gránulos de Birbeck



Función renal 
Rx tórax (compromiso pulmonar o óseo costal)
RX de cráneo, huesos largos, mandíbula
Ecografía abdominal: organomegalias y 
adenopatías  retroperitoneales
Centellograma óseo
TAC TX y abdomen
RNM cerebral, tórax  y columna
Espirometría: compromiso pulmonar en > 6 a

La histología NO distingue las formas 
agresivas de las localizadas: diagnóstico y 
NO pronóstico







Protocolizado
En función órganos comprometidos:
de alto o bajo riesgo 
sistema único (unifocal) o multisistémico
Extensión
Localizada puede no requerir tratamiento
Curación espontánea: seguimiento clínico, labo y  
radiológico
Lesiones osteolíticas únicas: 
curetaje, CTC y RT
Afectación ganglionar única: extirpación, conducta 
expectante control periódico
La enfermedad diseminada o multisistémica:
QMT  y/o corticoides 
↑ tasa de curación - ↓ secuelas - ↓ reactivaciones





Varía según la edad de aparición: a menor edad, 
peor pronóstico
Compromiso de varios órganos: peor pronóstico 
La gravedad dependerá de la edad de comienzo 
y de la afectación visceral. Las formas de mayor 
benignidad es en niños mayores limitadas al 
hueso.
Órganos afectados: 

Alto riesgo: hígado, bazo y médula ósea
Bajo riesgo: piel, huesos, ganglios linfáticos, 
hipófisis, aparato digestivo y SNC

Riesgo: mortalidad



Factores a tener en cuenta:
Falta de respuesta precoz al tratamiento o 
enfermedad activa tras 6 semanas de 
tratamiento.
Edad al diagnóstico inferior a 2 años
Número de órganos involucrados (más órganos 
peor pronóstico).
Disfunción o falla de un órgano, en especial 
afectación medular



Historia natural de la enfermedad tras un 
tratamiento:



Criterio paraclínicos de mal pronóstico:



Pulmonares: fibrosis progresiva, quiste 
pulmonar, neumotórax crónico, infecciones de 
vías respiratorias bajas
Neuroendócrinas : diabetes insípida, 
hipotiroidismo y panhipopituitarismo
Neuropsíquicas : ataxia, cambios conductuales, 
invalidez y sordera
Viscerales: neuropatía crónica, hepatopatía
crónica hasta cirrosis, colangitis esclerosantes
Ortopédicas: desviaciones vertebrales, 
acortamiento de extremidades, asimetría de 
maxilares, pérdida de piezas dentarias
No hay ninguna terapia eficaz para éstas 
complicaciones



La sobrevida a los 3 años con compromiso de 
un órgano es del 100%; en aquellos con 
compromiso multisistémico, es del 70%, 
siempre y cuando se realice tratamiento.



www.histio.orgwww.histio.org



Dermatología
Oncología
Anatomía Patológica
Hematología
Cardiología



Muchas graciasMuchas gracias

cpszytula@intramed.netcpszytula@intramed.net


