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RESUMEN

Presentamos un caso inusual de un recién nacido con una
masa mediastinal abscedada, con compromiso del pulmon,
timoy probablemente de sistema 6seoy hematopoyético, en un
recién nacido a quien se le diagnostico Histiocilosis de Células
de Langerhans (HCL). Su interes radica por ser una enferme-
dad rara en la etapa neonatal. La forma de presentacion como
masa mediastinal con compromiso de otros organos también
es inusual, Las biopsias confirmaron HCL.

Se conoce que las malformaciones vasculares y linfiticas, jun-
lo con teratomas, tumores neurogénicos, linfadenopatias de
origen infeccioso y mediastinitis, son una de las principales
causas de masas mediastinales, pero lambién se debe tener en
cuenta HCL. Ya se habia reportado casos de masas congénitas
solidas en cuello y en muslo como tinica presentacion de HCL.

Palabras clave: Neonato, Histiocitosis de Células de Langer-
hans, masas mediastinales.

ABSTRACT

We report an unusual case of mediastinal abcessed mass,
with involvement of the lung, thymus and probably bone and
hematopoietic system, in a newborn that was diagnosed with
Langerhans cell histiocytosis.

Its interest lies in the presentation as a rare cause of medias-
tinal mass with involvement of other organs. Histologic exa-
mination of the surgical specimen demonstrated Langerhans
cell histiocytosis. It is known that vascular and lymphatic
malformations, with teratomas, neurogenic tumors, lympha-
denopathy of infectious origin and mediastinitis, are a major
cause of mediastinal masses; in this case, it must also take
into account the Langerhans Cell Histiocylosis as a cause. It
had already reported cases of congenital solid masses neck
and thigh as a unique presentation of this disease.

Keywords: Keywords: Newborn, Histiocylosis, Langerhans
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INTRODUCCION

La Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL) es una pro-
liferacion clonal anormal de células con un imnufenotipo
positivo para $-100, CD1a y presencia de grinulos de Bir-
beck en el citoplasma. Se caracteriza por manifestaciones
clinicas variables desde una enfermedad multisistémica
aguda con alta mortalidad hasta una forma crénica mds be-
nigna. Las células de Langerhans son células dendriticas de
la epidermis y su rol sobresaliente es la presentacion del
antigeno a las células T efectoras. Existe controversia si HCL
representa un fendmeno reactivo o neopldsico (1).

PRESENTACION DE CASO

Ingres6 a unidad neonatal un Recién Nacido (RN) indigena de
22 dias de vida con antecedentes de 4 dias con fiebre alta y
dificultad respiratoria, cuya madre habia consultado a médico
tradicional y a promotora de salud. Esta ultima lo observo en
regulares condiciones y lo remiti6 a nivel I donde aplicaron pri-
mera dosis de antibiotico, oxigeno y remitieron a UCIN (Unidad
de Cuidados Intensivos Neonatales).

La madre, mala informante, no relaté otros sintomas. Antece-
dentes perinatales: RN masculino, hijo de madre de 41 arios,
G10P10, sin controles prenatales, embarazo a término, parto
domiciliario atendido por el esposo, con ligadura séptica de cor-
don. Alimentacion con leche materna y agua de panela. Al exa-
men fisico de Ingreso se encontré hipotenso (presion arterial
50/30), en malas condiciones generales, espdstico, letdrgico,
con signos de dificultad respiratoria; en pulmones habian abun-
dantes estertores en ambos campos; abdomen distendido, con
eritema periumbilical; signos de inflamacion en brazo derecho.

Diagnostico de ingreso: Sepsis neonatal tardia. Enterocolitis
necrotizante vs. Ileo por sepsis. Onfalitis. Neumonia y disfun-
cion miocdrdica. Celulitis multifocal.

Manejo: Ventilacion mecdnica, Oxacilina, cefotaxime y Metro-
nidazol e inotrépicos, al dia siguiente hizo paro cardiorrespi-
ratorio por choque séptico; se observd edema e inflamacion
de brazo derecho. Se decidi6 manejo quirdrgico; como ha-
llazgo intraoperatorio se encontrd un extenso saco irregular
probable absceso mediastinal vs linfangioma abscedado (Se
drenaron 30cc de pus), que comprometia el mediastino su-
perior anterior y medio e infiltracion entre primera costilla
y clavicula y salia a tejidos blandos de hemitorax derecho, se
resec0 un quiste pulmonar basal izquierdo, se dejo toracosto-
mia cerrada bilateral y colocacion de catéter venoso central.
Se tomaron biopsias y muestra de la pus para gram y cultivo;
se cambié manejo a vancomicina y meropenen ante sospecha
de estafilococo meticilino resistente.

Laboratorios: Se encontraron como datos positivos: pan-
citopenia, dimero D positivo, PCR 32, hipocalcemia e hipo-
natremia. Estudios inmunoldgicos: linfocitos B disminuidos,
aumento de células T activadas. Gases arteriales: acidosis me-
tabolica. Gram de liquido mediastinal con abundante reaccion
leucocitaria tipo PMN sin bacterias cuyo cultivo fue negativo. A
los 10 dias fueron normales hemograma, electrolitos y pruebas
de coagulacion y gases. En Rx de himero derecho se encontrd
reaccion periostica mono laminar; en radio y cibito derechos,
rarefaccion 6sea con patrén mixto radio-licido y minima es-
clerosis. La ecografia de hombro y brazo derecho reporto le-
sion hipo-ecoica sin sombra actistica y compromiso de planos
musculares. La descripcion de la radiografia y TAC tordxicos se
encuentra en las Figuras 1-4.

Estudios histopatoldgicos: La biopsia de mediastino y pul-
mon reportd timo y pulmén con arquitectura alterada por
presencia de células de Langerhans junto a eosinofilos y plas-
mocitos ocasionales. Se hizo diagnostico de HCL (Figura 1). La
inmunohistoquimica reporto: “se realizan estudios de inmuno-
histoquimica con anticuerpos para CD68, $100, CD14 y Ki67
como marcador de proliferacion celular sobre bloque de pato-
logia. No se proceso el CD1a (Figuras 5-7). Los estudios de inmu-
nofenotipo mostraron reactividad para CD68 y $100. No hubo
reactividad para CD14. La proliferacion celular determinada
con el Ki67 fue de un 80%. Este inmunofenotipo y las caracte-
risticas histopatolgicas de las células en estudio favorecieron
el diagnostico de una HCL.

Evolucion

El recién nacido tuvo buena evolucion; se logro destete de ven-
tilador y de inotrdpicos, mejoria de su cuadro infeccioso y de
controles de laboratorio. El servicio de Hematologia inici6 tra-
tamiento con dexametasona, vinblastina, caspofungina, ome-
prazol y manejo integral.

DISCUSION.

La HCL abarca un gran grupo de enfermedades proliferativas
muy raras que comprometen las células presentadoras de an-
tigeno, derivadas de la médula 6sea; su incidencia es de 22 9
casos por millon de nifios menores de 15 anos y en neonatos de
1 a 2 casos por millon. Afecta predominantemente a la nifiez
temprana. Es mds frecuente en los hombres, con una relacion
2:1. Se caracteriza por la proliferacion anormal de histiocitos
que invaden diferentes tejidos. La manifestacion clinica es muy
variable y depende de los 6rganos comprometidos, la extension
y localizacion anatomica de la infiltracion celular. Puede afec-
tar la piel y mucosas, ufias, hueso, médula 6sea, higado, bazo,
ganglios linfiticos, pulmon, tracto gastrointestinal inferior, sis-
temas endocrino y nervioso central. (2)
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Figura 1. Radiografia de torax inicial, opacidad no homogénea en lobulo Figura 2. Radiografia de térax: compromiso de clavicula derecha con pa-

pulmonar derecho. Sugiere neumonia o imagen del timo, opacidad e trén permeativo litico que compromete la clavicula con aspecto fragmenta-
imagen de aspecto quistico retrocardiaco que sugiere quiste pulmonar. do e importante edema de tejidos blandos. La imagen sugiere osteomielitis
Aumento de espesor y densidad de tejidos blandos. vs compromiso de histiocitosis y luxacion acromio-clavicular, persistencia

de ensanchamiento mediastinal. Se observa otra lesion litica en olecranon
y metafisis proximal del cubito con extenso edema de tejidos blandos.

Figuras 3 y 4. TAC de térax en ventana de mediastino, lesion multiquistica con densidad liquido en su interior que se extiende desde TS, comprometiendo
el mediastino superior a nivel paratraqueal derecho, y sale por la base del hemicuello derecho, rodeando el tronco arterial braquiocefalico, para extenderse
a nivel subclavio y pectoral, diseca planos de los tres primeros espacios intercostales para llegar por debajo del pectoral hasta la axila y regién subescapu-
lar. En pulmén imagen de aspecto quistico en el segmento basal posterior con paredes gruesas, sin liquido ni septos en su interior, compromiso parenqui-
matoso intersticial. Sugiere malformacion de bajo flujo tipo linfangioma derecho e imagen quistica pulmonar Izquierda.

Revista Facultad Ciencias de la Salud. Universidad del Cauca
Vol 13 No. 2 Junio 2011 17



HCL se ha clasificado por el compromiso de sistemas: 1. HCL de sis-
tema simple (SS) u 6rgano inico; los 6rganos mas frecuentemente
comprometidos en 1a ninez son, 1a piel y los huesos (focales o mul-
tifocales), ademds puede comprometer el sistema linfitico,SNC o
tejidos blandos, esta forma puede tener resolucion espontanea 2.
La forma de sistemas multiples (MS) o diseminada compromete
multiples 6rganos; los 6rganos asociados a mal prondstico son el
higado, médula 6sea y pulmon. Esta es la forma predominante en
el periodo neonatal y la de peor prondstico (3). Las lesiones de
SS pueden progresar a compromiso multisistémico por lo que se
considera que estas formas pueden ser parte de un continuoy, de
hecho, son indistinguibles morfologicamente. Algunos pacientes
desarrollan disfuncion de la pituitaria anterior, diabetes insipida
y lesiones cerebrales y 6seas degenerativas (4).

Su patogenia es desconocida; existe un debate sobre la maligni-
dad o la reactividad de HCL. Su historia natural varia entre una
enfermedad rdpidamente progresiva, fatal, con falla multiorgd-
nica, hasta una enfermedad cronica reactivada o con remision
espontdnea. Se discute si existe algin factor desencadenante
inmunoldgico, genético o infeccioso. En este caso, viral (5) del
grupo de los herpes virus, y con menor probabilidad bacteriano
asociado a Streptococcus del grupo A y B, Staphylococcus Aureus,
Listeria monocytogenes, Pseudomonas y Candida albicans (6).
En nuestro caso hay coincidencia entre 1a estafilococcemia y la
aparicion de 1a HCL. La pancitopenia que podria explicarse por
infiltracion medular por la enfermedad, mejord en un mes antes
de inicio de quimioterapia, por lo tanto creemos que se explica
mds por el proceso séptico. El compromiso 6seo también tuvo
mejoria con el tratamiento antibiotico. Debido a que no se tom6
biopsia dsea persiste la inquietud sobre la infiltracion por la en-
fermedad, aunque se ha reportado un neonato con HCL con lesio-
nes 6seas multifocales, regresion espontdnea a las 4 semanas (7).

El diagnostico definitivo se hace por biopsia; en el preparado he-
matoxicilina-eosina se observan ciimulos de histiocitos con mor-
fologia nuclear caracteristica de niicleos ovalados, indentados o
con surco longitudinal y una cantidad moderada de citoplasma
ademds de presencia de eosinéfilos. El estudio inmunohisto-
quimico es positivo para proteinas $100, CD1a, CD68 y fascina.
Tipicamente la proteina S100 tifie el citoplasma y el niicleo de
las células de Langerhans , mientras el CD1a, tifie las células con
patron citoplasmatico membranoso, el CD68 muestra tincion
citoplasmdtica en algunos casos tinen células multinucleadas os-
teocldsticas (8). A 1a microscopia electronica se demuestran los
granulos del Birbeck en el citoplasma de algunos histiocitos.

La proporcion de reactivacion se sitia entre 30-40%, principal-
mente en la forma MS que también tiene mas secuelas perma-
nentes Por ello se recomienda seguimiento y tratamiento pro-
longado. El tratamiento varia de acuerdo a la forma de HCL. Se
instaura quimioterapia en las formas sistémicas, con vincristina
o etoposido (9).

Figura 5. Histiocitosis de células de Langerhans. Tincion de Hematoxilina
—Eosina.

2L T ANIERS S

Figura 6. Histiocitosis de células de Langerhans. Inmunohistoquimica con
Tincién CD68.

Figura 7. Histiocitosis de células de Langerhans. Inmunohistoquimica con
tincion S100.
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CONCLUSIONES

Presentamos un neonato con HCL quien tuvo compromiso de
varios sistemas, entre ellos el pulmon, lo que empeor6 su pro-
nostico de morir o de reactivacion; bajo estas circunstancias
se recomendd tratamiento con terapia intensiva y de manteni-
miento con prednisolona y vinblastina por 6 a 12 meses. (10)
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