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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans tiene un espectro muy amplio, ya que las manifestaciones clínicas son variadas y 
dependen del órgano o sistema afectado; el pico de incidencia en esta enfermedad ocurre entre uno y tres años, y la media 
de edad en que se manifiesta es entre los cinco y seis años, con predominio en los varones. Aquí se presentan tres casos de 
histiocitosis que tuvieron manifestaciones diferentes y para el diagnóstico es indispensable la biopsia. En cuanto a la incidencia 
de esta enfermedad parece haber aumento: lo que confirma que son frecuentes los casos no diagnosticados en forma oportuna.
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SUMMARY

The histiocytosis Langerhans cells has a very broad spectrum, clinical manifestations are varied depending on the organ systems. The 
peak incidence is between 1 and 3 years and the average age is 5-6 years. Generally there is usually a predominance in males. We 
present three cases of histiocytosis with different manifestations, biopsy was determined to make the diagnosis, the increased inci-
dence confirms that many cases are not diagnosed.
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Los enfermos con células de Langerhans (HCL) co-
nocidas antes como histiocitosis X son un amplio 
espectro clínico que se considera desde una lesión 
osteolítica que espontáneamente cura hasta una en-
fermedad letal semejante a la leucemia,1 ya que éstas 
se localizan ordinariamente en la epidermis, ganglios 
linfáticos, bazo, timo, mucosas del epitelio intestinal, 

respiratorio y cérvix; en la epidermis se localizan en la 
capa basal, lo que las diferencia de los melanocitos;2 
en cuanto a las manifestaciones clínicas, éstas van a 
depender del órgano o sistema afectado3 como lesio-
nes cutáneas: petequias, pápulas, nódulos que con fre-
cuencia son un componente hemorrágico, y como las 
lesiones óseas, pueden inicialmente ser asintomáticas, 
seguidas de dolor y tumefacción de los tejidos blan-
dos adyacentes; por otra parte, las lesiones del cráneo 
suelen ser las más afectadas, seguidas de las lesiones 
en los huesos largos, costillas, pelvis y vértebras; en 
cuanto a las linfoadenopatías más frecuentes, éstas son 
cervicales y pueden ser de gran tamaño.4

En lo que atañe a la incidencia de esta enferme-
dad se ha estimado un caso en 200,000 menores de 
15 años; se pueden encontrar en cualquier edad, 
aunque la mayor incidencia ocurre antes de los tres 
años y se estima una media de edad entre los 5 y 
6 años con cierto predominio en los varones. Res-
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pecto a las formas agresivas de esta enfermedad, se 
puede decir que ocurren en los niños menores de 
dos años5 con un pronóstico inversamente propor-
cional a la edad.6

Cabe mencionar que en el pasado esta enfermedad 
se dividía en tres síndromes clínicos como: granuloma 
eosinofílico, síndrome de Hand-Shuller-Christian y sín-
drome de Letterer-Siwe; sin embargo, ahora todos es-
tos síndromes son considerados como manifestación de 
una misma enfermedad; en esta ocasión se informa de 
la experiencia clínica en tres niños con histiocitosis de 
células de Langerhans y con manifestaciones diversas, 
los que fueron atendidos en el Servicio de Pediatría del 
Hospital.

CASO 1

Niño de 16 meses de edad, de Xalapa, Ver., produc-
to de la primera gestación obtenido por cesárea sin 
complicaciones, al nacer su peso fue de 4,600 g, su 
longitud de 54 cm y con Apgar de 8/9; no tenía ante-
cedentes familiares de enfermedades hematooncoló-
gicas; de acuerdo con la información recabada, inició 
su padecimiento a los cuatro meses de edad, con la 
aparición de una pápula en el cuadrante superior iz-
quierdo de 4 x 4 mm; un mes después le apareció 
otra de 2 x 2 mm en la región lumbar y al cumplir un 
año tuvo una más en la oreja derecha con caracterís-
ticas similares; un mes más tarde le aparecieron dos 
lesiones en la comisura labial y hasta entonces el niño 
había sido tratado con antihistamínicos y antivirales 
sin mostrar mejoría alguna, por lo que fue referido 
al dermatólogo; éste le hizo una biopsia de piel de la 
oreja derecha, lo que permitió identificar células de 
Langerhans y saber que tenía histiocitosis; en otros 
exámenes de laboratorio, la química sanguínea fue 
normal con hemoglobina de 11.9 g, hematócrito 
35.6, con 307,000 plaquetas, 9.300 leucocitos y 20 
neutrófilos; los electrolitos y las pruebas de funciona-
miento hepático fueron normales (bilirrubinas, pro-
teínas totales 6.8 g, albumina 47g, ALT 20, AST 38, 
FA 168 y DHL 430).

La Rx de cráneo mostró en el parietal derecho lesión 
lítica en «sacabocado»,los huesos largos fueron norma-
les y un ultrasonido abdominal mostró hepatomegalia; 
el resto de las vísceras normales. El TAC de cráneo fue 
normal y el TAC de abdomen mostró adenomegalias 
mesentéricas en etapa 1, de 5, 6 y 7 mm, por lo que 
un oncólogo prescribió su manejo con prednisona 40 
mg m2sc/día, por cuatro semanas (con reducción en 
dos semanas), vinblastina 6 mg m2/día semana por seis 
semanas, 6 mercaptopurina 50 mg m2/día V.O. a com-

pletar 12 meses y se encuentra en control por consulta 
externa, sin complicaciones.

CASO 2

Preescolar de sexo masculino de 4 años 5 meses, pro-
ducto de segunda gestación, de parto eutócico sin com-
plicaciones; inició su padecimiento seis meses antes con 
dolor en sus extremidades inferiores, razón por lo cual 
el médico familiar prescribió AINES sin mejoría; a la 
exploración clínica se encontró con astenia, adinamia 
e hiporexia y pérdida de peso: 1.5 kg en dos meses; 
tenía exostosis en la región fronto-parietal del cráneo, 
dolor al movilizar las caderas y aumento de volumen 
de la pierna izquierda, por lo que fue sujeto a un pro-
tocolo para descartar tumoración ósea; en la Rx de los 
miembros inferiores se encontraron lesiones líticas con 
predominio en el lado izquierdo, así como en ambos 
trocánteres.

En la TAC, simple y contrastada del abdomen se 
encontró hepato-esplenomegalia leve, un bazo acce-
sorio de 10 mm hacia el polo inferior y adenomegalias 
mesentéricas; el gammagrama óseo mostró lesiones 
metastásicas en los parietales, occipital, órbita izquier-
da, húmero derecho, escápula derecha, tercera unión 
costo vertebral izquierda y cúbito izquierdo. También 
se le encontró: anemia hipocrómica con aumento 
de VSG, la proteína C reactiva normal, aumento de 
proteínas totales e incremento de DHL y fósforo. La 
biopsia de la médula ósea reveló depresión de la serie 
roja y trombocitosis reactiva, por lo que se tomó otra 
biopsia de hueso que mostró histiocitosis de células 
de Langerhans tipo III. Se inicia tratamiento con seis 
mercaptopurina y vinblastina, por lo que tuvo inmu-
nosupresión con fiebre, anemia, neutropenia, trom-
bocitopenia y leucopenia severa, así como mucositis 
grado II-III; se le trató con antibióticos, transfusiones 
de hemoderivados, tratamiento con Filgastrim, mos-
trando mejoría clínica y continuó con tratamiento, a 
dosis de mantenimiento, con seis mercaptopurina por 
12 meses.

CASO 3

Niña de tres meses de edad, producto de la prime-
ra gestación; nació por parto eutócico sin complica-
ciones, con Apgar de 8-9; a los ocho días de nacer 
tuvo sepsis neonatal temprana y con pancitopenia; 
ésta fue tratada con antibióticos y ameritó trans-
fusión de paquete globular, plasma y albúmina por 
hipoproteinemia persistente. A la exploración se en-
contró con lesiones dérmicas maculares eritematosas 
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en la palma de las manos y la región plantar de los 
pies, así como en el abdomen y en la región inguinal, 
acompañadas de descamación refiriéndose un mes 
de evolución, la cual fue manejada con baño coloide, 
óxido de zinc, miconazol y cold cream (crema fría) 
sin mejoría de las lesiones, por lo que fue atendida 
por un dermatólogo quien encontró lesiones dérmi-
cas con centro necrótico en área del pañal (Figura 1), 
por lo cual se decidió tomar una biopsia de la piel, la 
que mostró histiocitosis de células de Langerhans en 

fase proliferativa (Figura 2); una semana después se 
encontró con crecimiento de ganglios a nivel axilar 
de 3 cm de diámetro con eritema, dolor y fiebre de 
38o, así como ataque a condición general con hepa-
tomegalia y esplenomegalia.

En el laboratorio se informó que tenía anemia, 
trombocitopenia, bandas 2%, PCR elevada 83, VSG 
normal, proteínas bajas (3.9 g) e hipoalbuminemia de 
2 g, el perfil de «Torch» fue negativo y el funciona-
miento hepático mostró FA elevada 401 y DHL 489 
con electrolitos séricos normales y VIH negativo; el 
ultrasonido registró adenopatía axilar derecha con 
necrosis y adenopatía en el lado derecho del cuello 
(de 9 mm). La Rx de cráneo y huesos largos fue sin 
alteraciones, las TAC de cráneo, tórax y abdomen 
mostraron una imagen compatible con histiocitosis 
diseminada aguda, enfermedad de Letterer-Siwe (Fi-
guras 3 a 5); fue vista por un oncólogo quien encon-
tró datos de disfunción orgánica y medular, por lo 
que no fue «candidata» a la quimioterapia, falleciendo 
a los pocos dias.

DISCUSIÓN

En los menores de un año esta enfermedad suele 
manifestarse con una lesión dermatológica parti-
cular; es el signo clínico clave para sospechar este 
padecimiento y la biopsia de piel permite confirmar 
el diagnóstico.7,8 En los casos clínicos que se presen-
tan, y como ya se mencionaba, la biopsia permitió 
confirmar el diagnóstico histopatológico,9 y cabe 
mencionar que la forma clínica de presentación de 
esta enfermedad en los tres niños fue diferente, ya 
que en los casos 1 y 2 el órgano y sistema afectado 
fue la piel y el hueso, con pronóstico favorable; en 
el caso 3 las manifestaciones de las lesiones dérmi-
cas multitratadas empezaron desde la primera se-
mana de su nacimiento, sin mostrar mejoría a pesar 
del tratamiento dermatológico, dado que las lesio-
nes dérmicas presentaban un centro necrótico, por 
lo cual se decidió hacer una biopsia, confirmando 
esta enfermedad en fase proliferativa con depósitos 
de histiocitos subcutáneos y con infiltración visceral 
en forma rápida, que ocasionó su muerte en poco 
tiempo.

La escasa frecuencia de esta enfermedad se re-
porta a razón de 4.5 casos por cada millón en me-
nores de 15 años de edad; los casos aquí reportados 
se estudiaron en un periodo menor de dos meses, 
por lo que se piensa que la incidencia sea mayor, ya 
que no suele plantearse la sospecha clínica, a menos 
que el pediatra tenga experiencia en el diagnóstico 

Figura 1. Lesiones pápulo-costras rojas amarronadas con centro 
necrótico en región abdominal e inguinal. Caso clínico 3.

Figura 2. Se observan células grandes redondeadas con citoplas-
ma abundante, eosinófilo con núcleo dentado o arriñonado; se 
agregan algunas células linfoides y cantidades variables de eosi-
nófilos. Caso clínico 3.
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clínico de esta enfermedad en los niños, por lo tanto, 
es prudente tener la opinión de un dermatólogo y 
de un pediatra clínicamente capacitado; por eso es 
de suma importancia hacer el diagnóstico temprano, 
ya que el tratamiento de estos niños depende de la 
extensión de la enfermedad, pues cuando sus mani-
festaciones se limitan a piel o hueso se prefiere llevar 
un control seriado y si involucra a varios órganos es 
necesario evaluar el inicio del manejo del niño con 
quimioterapia.

CONCLUSIÓN

Ante una «dermatitis de pañal» que no responde al 
tratamiento, una dermatitis seborreica recalcitran-
te, vesículo, pústulas, pápulas o nódulos con cen-
tro ulcerado, únicas o múltiples, se debe de tener 
en cuenta el diagnóstico de histiocitosis de células 
de Langerhans (HCL). El pronóstico depende de la 
gravedad de la enfermedad y la supervivencia es del 
90%.10
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