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RESUMEN
La histiocitosis de células de Langerhans es una enfermedad 
infrecuente en el lactante y su presentación como una adenitis 
cervical aislada sin otra sintomatología es excepcional en estos 
pacientes.
Se describe el caso de una lactante de 3 meses de edad que 
presentaba una tumoración cervical en el ángulo mandibular 
derecho, con mala respuesta al tratamiento antibiótico.
Se realizó una punción-aspiración con aguja fina, que confirmó 
el diagnóstico de histiocitosis de células de Langerhans. El 
estudio de extensión no mostró afectación sistémica.
Debe considerarse la histiocitosis de células de Langerhans 
en el diagnóstico diferencial de una masa cervical subaguda 
de evolución tórpida en los lactantes de corta edad y se debe 
plantear la realización de una punción-aspiración con aguja 
fina de manera precoz para establecer el diagnóstico.
Palabras clave: histiocitosis de células de Langerhans, lactante, 
linfadenitis.

ABSTRACT
Langerhans cell histiocytosis in infants is a rare condition, and 
presentation as an isolated cervical adenitis is exceptional at 
this age. We describe the case of a 3-month-old female infant 
presenting with a neck mass in the right mandibular angle with 
poor response to antibiotic treatment. Fine needle aspiration 
was performed and confirmed the diagnosis of Langerhans cell 
histiocytosis with complementary tests showing no features of 
systemic involvement. Langerhans cell histiocytosis should be 
considered in the differential diagnosis of subacute neck masses 
with poor outcome in infants and physicians should consider 
performing a fine needle aspiration to establish the diagnosis.
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INTRODUCCIÓN
La histiocitosis de células de Langerhans 

(HCL), anteriormente conocida como histiocitosis 
X, es una enfermedad poco frecuente, caracterizada 
por la acumulación y proliferación de histiocitos, 
eosinófilos y células de Langerhans, que afecta 
órganos y sistemas de manera aislada o múltiple. 
Las formas de presentación de la HCL son muy 
variadas, pues casi todos los órganos o sistemas 
pueden verse afectados.

Los diferentes modos de presentación producen 
distinto enfoque terapéutico y pronóstico, desde 
formas benignas, autolimitadas, con resolución 
espontánea hasta otras de curso tórpido o maligno.1

Es una enfermedad poco frecuente en el lactante 
pequeño y su presentación como una adenitis 
cervical aislada es excepcional en esta edad. Debe 
considerarse la HCL en lactantes con masa cervical 
persistente y refractaria al tratamiento antibiótico.

CASO CLÍNICO
Se describe el caso de una niña de 3 meses de 

edad, previamente sana, que acudió al Servicio 
de Urgencias ante la rápida aparición de una 
tumoración cervical derecha de 48 horas de 
evolución en el contexto de un cuadro catarral, 
sin fiebre ni otra sintomatología. 

Al  momento de la  exploración f ís ica , 
presentaba buen estado general, temperatura 
de 37 ºC y se palpaba una tumoración cervical 
en el ángulo mandibular derecho de 2 x 2 cm 
de diámetro, dura, eritematosa, no fluctuante, 
poco móvil y dolorosa a la palpación (Figura 1). 
No presentaba otras lesiones cutáneas ni 
visceromegalias.

Se realizó una ecografía cervical, que mostró 
varias adenopatías laterocervicales derechas (la de 
mayor tamaño fue intraparotídea derecha), junto 
con hiperecogenicidad por cambios inflamatorios 
adyacentes y vascularización periférica, sin 
áreas de abscesificación. Se realizó también un 
hemograma y bioquímica sanguínea, en las 
que presentaba una hemoglobina de 11,4 g/dl, 
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leucocitosis de 27 200 leucocitos/mm3 (41,1% 
de neutrófilos, 39,7% de linfocitos, 8,7% de 
monocitos, 10% de eosinófilos, 0,5% de basófilos), 
622 000 plaquetas/mm3 y proteína C reactiva 
(PCR) de 1,86 mg/dl, con función hepatorrenal 
normal y sin otros hallazgos de interés.

Se inició tratamiento con amoxicilina-
clavulánico intravenoso, sin observar mejoría 
de los signos inflamatorios de la tumoración 
tras 6 días de antibioterapia. Para ampliar el 
estudio, se realizó una radiografía de tórax, que 
fue normal, y una prueba de tuberculina, que fue 
negativa. Dada la mala respuesta al tratamiento, 
se realizó una punción-aspiración con aguja 
fina (PAAF) de la adenopatía y se enviaron 
muestras para el estudio anatomopatológico 
y microbiológico (los cultivos para bacterias 
y micobacterias fueron negativos). El examen 
anatomopatológico demostró áreas de necrosis con 
un extenso infiltrado inflamatorio compuesto por 
numerosos granulocitos eosinófilos y neutrófilos, 
linfocitos maduros y abundantes histiocitos con 
morfología de células de Langerhans. El estudio 
inmunocitoquímico confirmó el fenotipo de célula 
de Langerhans de los histiocitos, ya que todos 
ellos eran positivos para su marcador específico 
CD1a, y se confirmó el diagnóstico de HCL. 
El estudio de extensión, que incluyó serie ósea 
completa (radiografías de cráneo, tórax, pelvis, 
huesos largos y columna), ecografía abdominal 
y otras pruebas de laboratorio, fue negativo, sin 
observarse signos de afectación sistémica.

Tras plantearse el caso como histiocitosis 
ganglionar aislada en sesión médico-quirúrgica 
multidisciplinar, se decidió mantener una 
actitud expectante, por lo que la paciente recibió 
únicamente un tratamiento antiinflamatorio con 

ibuprofeno por vía oral durante una semana. 
Con ello, se observó una progresiva disminución 
del tamaño de las adenopatías laterocervicales 
derechas, con normalización de las alteraciones 
analíticas iniciales.

A los  11  meses  de l  d iagnóst ico  de  la 
enfermedad, la niña se encuentra asintomática. 
Dada la edad de la paciente y el riesgo de 
evolución a la forma multisistémica, se realiza 
el seguimiento clínico cada 6 semanas, con 
analítica cada 3 meses y prueba de imagen según 
la evolución.

DISCUSIÓN
La HCL es una enfermedad rara de etiología 

incierta, con una tasa de incidencia de 4,0 a 5,4 
por millón en niños menores de 15 años.2,3 El 
espectro clínico de la enfermedad es muy amplio, 
desde la forma unisistémica cuando afecta a un 
solo órgano (piel, hueso o ganglios linfáticos) 
hasta la multisistémica cuando dos o más órganos 
están involucrados, con o sin compromiso de 
órganos de riesgo (hematopoyético, esplénico, 
hepático y/o pulmonar).4 Su presentación 
como una  masa  cerv ica l  con  a fec tac ión 
ganglionar de forma primaria y aislada, sin 
afectación cutánea ni ósea, como es el caso 
que presentamos, es extremadamente rara. En 
neonatos y lactantes menores de un año, las 
lesiones cutáneas son la manifestación inicial más 
frecuente, independientemente de la extensión 
de la enfermedad5 y el 90% se clasifican como 
enfermedad multisistémica al momento del 
diagnóstico.6

La afectación ganglionar de la HCL, por 
lo general, ocurre en pacientes pediátricos 
con enfermedad multisistémica conocida. Sin 
embargo, en raras ocasiones, la HCL puede 
afectar de forma primaria a los ganglios linfáticos 
sin existir enfermedad en otras localizaciones.7

Desde nuestro mejor conocimiento, solo 
se ha descrito, en la literatura, un caso más de 
HCL localizada que afecta a ganglios linfáticos 
cervicales en lactantes menores de 6 meses y se 
presentó en el período neonatal.2 También hay 
descrito un caso de un niño de 3 meses de edad, 
pero la afectación ganglionar era axilar.7 Robert 
et al.,8 describen dos casos aislados de afectación 
ganglionar por HCL (también llamada, en estos 
casos, “granuloma eosinofílico ganglionar”), 
pero los niños tenían 16 meses y 4 años de edad, 
respectivamente. Bhadani et al.9 presentan el 
caso de un neonato de 23 días de vida con HCL 
ganglionar, pero con afectación cutánea (también 

Figura 1. Tumoración cervical

Tumoración cervical localizada en el ángulo mandibular derecho 
de 2 x 2 cm de diámetro, dura, eritematosa, no fluctuante, poco 
móvil y dolorosa a la palpación. 
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hasta finalizar la etapa de crecimiento. Este 
se realiza con controles clínicos y analíticos 
frecuentes según el nivel de riesgo, asociado o no 
a pruebas de imagen periódicas según el tipo de 
enfermedad y hallazgos clínicos.15

En nuestro caso, a pesar del alto riesgo de 
desarrollar una forma multisistémica en una 
lactante de corta edad, la paciente ha presentado 
evolución favorable hasta el momento, por lo que 
se continúa la observación con controles clínicos 
cada 6 semanas y analíticos cada 3 meses.

En conclusión, se debe considerar la HCL en 
el diagnóstico diferencial de masas cervicales 
subagudas de evolución tórpida en lactantes 
de corta edad y se debe plantear la realización 
de una PAAF de manera precoz, ya que es útil 
para establecer el diagnóstico. Descartar la 
afectación visceral y realizar un seguimiento 
estricto es obligatorio, puesto que la progresión 
de la enfermedad y la discapacidad a largo plazo 
son posibles en estos pacientes.n
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