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Lesiones cutáneas y distrés respiratorio con patrón intersticial y 
neumotórax en un recién nacido 

Recién naciclo de 10 clías de vicla que 
ingresa procedente de Hospital Coinarcal 
por cuaclro de distrés respiratorio desde 
el primer clía de \.ida y exantema cutá- 
neo. 

Atztecedeiites pet.soizales. Embarazo 
controlado, sin coiiiplicaciones, no inges- 
ta de sustancias tóxicas, no episodios 
febriles, ni exantemas. Parto de nalgas. 
Edad gestacional 39 senianas. iw 2620 gr. 

A~itecedeizte~,fut~ziliares: Sin intertis 

La exploraciófz ,f%ica muestra RN con 
distréss respiratorio inoderado. Hipoacti- 
vo, afebril. Lesiones máculo-papulosas 
generalizadas que afectan a plantas y pal- 
inas. Hepatoinegalia de 2-3 cm. AH hipo- 
ventilación izquiercla. AC normal. No acle- 
tioinegalias. Heiiiatoiiia orbitario 
derecho. Exploración neurológicn nor- 
mal. El1 las explornciolzes compleme~.zta- 
1-ias destaca: Leuc. 16.000 con desviación 
a la. izquiercla. HT"4%; 1)laqiietas 
120.000; 1.~11 1665; ~1.11 81; T. Quick 56%; 
i3cn 0.12. 

Rx Tórax: Patrón intersticial difuso, 
bilateral, con pequeno neiimotórax izq. 
(fig. l.), que en siete días evoluciona a 
pulinones ~~pseudoquísticos~~ con ligera 
liiperinsiiflación. 

Ante el ciiaclro del paciente se decide 
cobertura con antibióticos cefotaxina + 
ampicilina. El ciiltivo de las lesiones cutá- 
neas presenta Stnjilococo azireus, por lo 
que se cainbia el antibiótico a cloxacilina. 
Se efectúa biopsia de la lesiones ciitá- 
neas que es compatible con Histiocitosis 
de células de Langerhans. El estudio 
inmunológico nliiestra un 26% de células 
CDl + en sangre periférica. El estiidio de 
iiiédula ósea es nornial. 

Se inicia protocolo terapéutico para 
histiocitosis de alto riesgo con quiiniote- 
rapia; VP-16 y Vimblastina. I,a evoliición 
del paciente ha sido satisfactoria y se 
encuentra en remisión coiiipieta a los tres 
anos del diagnóstico. 

Diagnóstico. Histiocitosis de Ctiliilas 
de Latigerhans. 

Bajo la cienominación de Histiocitosis 
de células de Langerhans (~cr.) se agrupa 
iin amplio espectro de inariifestaciones 
clínicas y radiológicas cuya base etiopa- 
togénica comúii es la proliferación de 
Células de Langerhans. Esta clesigriación, 
viene a siistituir a la clásica de Histiocito- 
sis X con sus tres forinas clínicas: granu- 

Ho.spi/ol Soir U~treln .LIureri?o Iiif¿~i~ril. 
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Fic;. 1. Radiografia de tórax realizada a los 9 días 
de edad qzle inuestra utz itZfiltradopzllmot~ar difir- 
so. de característias 1-etículo-izodz~lares con peque- 

iio i~ezrmotórax izquierdo. 

FIG. 2. Control radiológico del tórax a los 3 7 días 
de edad et? el que las lesioizes pt~lmoizares haiz euo- 

Qcio?zado a biperiizsz+flaciótz ptllrnoizar con u11 
patrón .psertdoq~rí.stico~. 

Fic. 3. Radiografia de tórax realizada a los 9 
nzeses de edad que inuestra izoi.ilialidad total. 

loma eosinófilo, enfermedad de  Hand- 
Schüller-Christian y la enfermedad de Let- 
terer-Siwe (1) 

Esta entidad puede afectar, práctica- 
mente, a cualquier órgano o sistema, 
bien de forma aislada o en combinación, 
pudiendo asentar en: esqueleto, cerebro, 
sistema endocrino, pulmón, aparato ORL, 

sistema gastrointestinal, piel y sistema 
hematopoyético. En consecuencia, las 
manifestaciones clínico-radiológicas pue- 
den ser sumamente variables tanto en su 
especificidad como en intensidad, depen- 
diendo de las estructuras afectadas y el 
grado de lesión de las mismas. 

El pronóstico, fundamentalmente, 
estará en función de la edad de presen- 
tación, (la aparición por debajo de los 
dos años es un factor agravante) y la 
extensión de  la enfermedad. Atendiendo 
a estos criterios, se establecen tres gra- 
dos: 1) Bajo riesgo, a) afectación exclusi- 

va ósea (hasta 4 lesiones), b) afectación 
cutánea solamente. 2) Riesgo intermedio, 
a) afectación ósea múltiple (más de 4 
lesiones), b) afectación pulmonar exclusi- 
va. 3) Alto riesgo, a) enfermedad multisis- 
témica, b) disfunción orgánica (clínica 
y/o analítica) (2, 3). 

La HCL congénita, es una entidad muy 
rara (4, 5). Aunque en algún caso, poco 
común, puede tratarse de formas benig- 
nas, con afectación exclusiva de  piel o 
esquelética (6),  generalmente se trata de 
la forma correspondiente a la denomina- 
ción clásica de enfermedad de Letterer- 
Siwe con afectación aguda diseminada y 
alto índice de mortalidad intrauterina o 
neonatal en las primeras semanas de vida 
(5). La presentación clínica más común 
suele consistir en: lesiones cutáneas, ane- 
mia, linfadenopatía y/o hepatoespleno- 
megalia etc. La afectación esquelética es 
poco frecuente en el neonato. Cuando 
hay afectación pulmonar, como en nues- 



tro caso, sciele consistir en infiltraclos 
difusos de características retic~ilonoclcil~i- 
res ( fig. 1 )  o bien puliiiones ei1fisrni:i~o- 
sos o ~,l~secucloquísticos~~ con frecuente 
asociación cle ileuinoiórax (fig. 2). Estos 
1lall:izgos radiológicr)~ c'per sea' 110 son 
específicos de esta enkniiecl:id 1. pueden 
scr siiuilai-es a los encontrados en otros 
procesos co~iio la aspiracion i1lecoiii;il. o 
afeccio~ics clr etiología infecciosa coiiio 
tul~erculosis, irifecciones 1.íricas. listeria 
etc. ,  sin eiuhargo su asociación a alguna 
de las iuanifestaciones clínicas ailterior- 
niente reseliadas. solxe toclo a las lesio- 
nes cutiíneas. dehr sugerir la posibilidad 
de l-iistiocitosis cle célul:is cle Langerhans. 

El1 el diagiióstico diferencial ncleiuás 
de las distintas causas cie clistrés respira- 
torio propias del recitin nacido. clehei-án 
consiclerarse otros síndroiues 11istiocii;i- 
i-ios i:iles coiiio: la rrticulosis medulas liis- 
tiocitaria. ~.eticulosis heniofagocítica fami- 
liar, o la proliferación 1-iistiocíiic:i asocia- 
cl;i a irifección 1.írica ( 2 ,  h.  -). 

L4ui lq~e  el pronóstico rii los casos cle 
ei~feriiiedacl congenita con ~ifectaci611 
iuúltiple suele ser fatal. en algíin caso. tal 
coilio ocurrió cn nuestro pacieilte. la 
e\-olución puede ser favorable l-i;icia la 
curación coiupleta. e incluso h:i siclo 
clocumentada la remisión espontanea (8 ) .  
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