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RESUMEN
La histiocitosis de células de Langerhans es una enfermedad rara, caracterizada por un acúmulo de 
células dendríticas mieloides, asociada a un componente inflamatorio significativo y compromiso sistémico 
variado. El compromiso gastrointestinal es poco frecuente, precedido en más del 80 % de los casos de 
lesiones cutáneas. 
Se reporta el caso de una niña de 5 meses de edad cuya expresión clínica fueron lesiones cutáneas y 
proctorragia. El abordaje transdisciplinario permitió llegar al diagnóstico para instaurar un tratamiento 
oportuno. 

Palabras clave: histiocitosis de células de Langerhans; enfermedades gastrointestinales; manifestaciones 
cutáneas.
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INTRODUCCIÓN 
La histiocitosis de células de Langerhans 

(HCL) es una rara enfermedad clonal. Recientes 
estudios sugieren que se trata de un error 
en la diferenciación de células dendríticas 
mieloides precursoras, que surge por una 
activación anormal de la vía de la proteína 
cinasa activada por mitógenos.1,2 Tiene una 
mayor incidencia a la edad de 1 y 4 años, con 
ligero predominio en varones;3 cuando hay 
compromiso gastrointestinal, es más frecuente 
en mujeres menores de 1 año.4 Su presentación 
clínica puede afectar un solo órgano (73 %) o 
ser multisistémica (23 %) con afectación más 
frecuente ósea (80 %), seguida de piel (33 %), 
pulmón, hígado, bazo, médula ósea, ganglios 
linfáticos, sistema nervioso central e hipófisis.2

El compromiso gastrointestinal es poco 
f recuente (1-5 %) aunque su inc idencia 
p robab lemen te  es  subes t imada  po r  l a 
inespecificidad de sus síntomas. Se ha reportado 
su aparición aislada y en el contexto de HCL 
multisistémica, precedida de lesiones cutáneas en 
más del 80 % de los casos. Sus manifestaciones 
son variables, desde diarrea, dolor abdominal, 
vómitos y proctorragia hasta presencia de pólipos, 
malabsorción grave y perforación intestinal.5 
La histopatología muestra una disminución 
leve a moderada de las glándulas de la lámina 
propia de la mucosa, con células de Langerhans 
distribuidas en parches o con un patrón difuso, 

que exhiben un núcleo contorneado, con surcos 
y un citoplasma granular pálido, con infiltración 
de eosinófilos, según la etapa de la enfermedad. 
La inmunohistoquímica con marcadores positivos 
para langerina (CD207) y CD1a definen su 
diagnóstico. 

S u  p r o n ó s t i c o  e s  v a r i a b l e  s e g ú n  e l 
compromiso de uno o varios órganos. Son de 
alto riesgo los menores de 2 años con HCL 
multisistémica con una mortalidad del 55,5 % 
que aumenta al 78,5 % cuando hay afectación 
de órganos de riesgo (hígado, bazo y médula 
ósea).6,7

Con el objetivo de alertar sobre esta entidad 
de baja frecuencia, se presenta el caso clínico 
de una lactante con HCL multisistémica con 
compromiso gastrointestinal, para considerar su 
diagnóstico ante síntomas gastrointestinales y 
lesiones cutáneas atípicas.

CASO CLÍNICO 
Lactante de 5 meses de edad, de sexo 

femenino,  s in  antecedentes per inata les 
relevantes, ni antecedentes familiares de cáncer, 
que inició a los 2 meses de edad con proctorragia 
y lesiones cutáneas caracterizadas por pápulas 
eritemato-escamosas en cuero cabelludo, región 
retroauricular, tronco y pliegues (Figura 1). Se 
sospechó alergia a la proteína de leche de vaca 
(APLV) por lo que inició dieta de exclusión con 
formula extensamente hidrolizada. 

Figura 1. Lesiones cutáneas atípicas en la primera evaluación

Lesiones pápulo-eritemato-escamosas en región retroauricular, cuero cabelludo, tronco y pliegues.
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A los 3 meses de vida, con anemia moderada, 
pruebas de alergia alimentaria negativas, 
persistencia de proctorragia y lesiones cutáneas 
atípicas, inició alimentación con fórmula a base 
de aminoácidos y recibió tratamiento tópico 
con corticoide y antibiótico, sin respuesta. En 
conjunto con Dermatología, se tomó muestra de 
lesiones cutáneas para biopsia. Dos semanas 
después, la biopsia de piel confirmó HCL con 
inmunorreactividad para CD1a, langerina, CD68 
y S100.

Fue internada para realizarle dist intas 
intervenciones diagnósticas con sospecha de 
compromiso multisistémico. En los estudios de 
laboratorio, se encontró una anemia moderada. La 
PET-TAC (tomografía por emisión de positrones) 
corporal total informó afectación de calota, costal y 
ganglionar (Figura 2). Se realizó videoendoscopia 
digestiva alta, que evidenció estómago con 
algunas erosiones longitudinales eritematosas y 
duodeno con múltiples lesiones mamelonadas, 
er i tematosas de aspecto in f i l t ra t ivo .  La 
rectosigmoidoscopia mostró mucosa con pérdida 
de patrón vascular y con lesiones mamelonadas, 
eritematosas, algunas en racimo, también de 
aspecto infiltrativo (Figura 3). El estudio histológico 
mostró células de Langerhans, acompañadas de 
infiltración de eosinófilos, con inmunorreactividad 
para CD1a, langerina, CD68, y S100 (Figura 4), 
compatible con HCL.

Se conf i rmó HCL mul t is is témica,  con 
afectación gastrointestinal, ósea y de piel, por 
lo que inició tratamiento quimioterápico según 
protocolo internacional HISTSOC-LCH-III, con 
vinblastina, meprednisona y 6-mercaptopurina, 
sin efectos secundarios, con mejoría gradual de 
síntomas y resolución de anemia. Después de 
3 meses de quimioterapia se realizó endoscopia 
alta y baja de control con inmunorreactividad 
negativa para CD1a y langerina; y PET-TAC con 
desaparición de actividad metabólica patológica 
a nivel óseo y ganglionar. Tras 12 meses de 
tratamiento quimioterápico, continúa con buena 
evolución, con seguimiento ambulatorio por 
equipo interdisciplinario.

DISCUSIÓN 
La HCL abarca un grupo de trastornos con 

distintas manifestaciones clínicas según el 
órgano afectado. La edad y el sexo del caso 
expuesto coinciden con lo más frecuente 
reportado en la literatura de HCL multisistémica 
con compromiso gastrointestinal.5 También 
se encontró compromiso óseo y de piel, como 
sistemas frecuentemente afectados en esta 
enfermedad. Nuestro caso constituye un claro 
ejemplo de la forma habitual de presentación 
de HCL mul t is is témica con compromiso 
gastrointestinal, donde probablemente la 
ausencia de malabsorción y de compromiso 

Figura 2. Tomografía por emisión de positrones al diagnóstico

Actividad metabólica patológica ósea (calota y costal) y ganglionar infradiafragmática.
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d e  ó r g a n o s  d e  r i e s g o  p o d r í a  e s t a r  e n 
relación con la evolución favorable de esta 
paciente.6-8 Los hallazgos endoscópicos son 
variables y, aunque puede observarse una 
mucosa normal, generalmente se compromete 
el duodeno y colon de forma multifocal con 
erosiones superficiales, como en nuestro caso. 
Otros hallazgos son úlceras hemorrágicas, 
estrechez del duodeno distal, pólipos aislados 
en estómago y lesiones nodulares en colon.9,10 
Existen muy pocos estudios con controles 
endoscópicos para confirmar la no recurrencia 
de la enfermedad.2 Los hallazgos radiológicos 

suelen ser inespecíficos, pero la PET-TAC es 
importante para el seguimiento, una vez iniciado 
el tratamiento de inducción, al ser capaz de 
detectar los focos metabólicamente activos de 
HCL.11 

Se han informado otros casos similares 
de HCL con compromiso gastrointestinal: uno 
con cuadro similar a enfermedad inflamatoria 
intestinal;4 otro asociado a panhipopituitarismo;12 
otro reporte con lesiones perianales, otitis 
supuradas recurrentes y compromiso pulmonar;13 
uno desafiante de dolor abdominal en el que, 
tras una apendicectomía, se realizó endoscopia 

(A y B) Dudeno con lesiones mamelonadas eritematosas. (C y D) Mucosa de colon con pérdida de patrón vascular y lesiones 
mamelonadas eritematosas, algunas en racimo.

Figura 3. Videoendoscopia digestiva alta y baja al diagnóstico

Figura 4. Inmunohistoquímica en biopsia de duodeno y colon

Marcadores positivos: (A) CD1A, (B) langerina: CD207, (C) S100 y (D) CD6.
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que reveló compromiso colónico.2 Otros casos 
parecidos al reportado, con proctorragia y 
lesiones cutáneas, fueron manejados inicialmente 
como APLV.1 

Ya que los hallazgos clínicos y radiológicos no 
son específicos, la biopsia nos permite confirmar 
el diagnóstico a través de la inmunorreactividad 
para CD1a y langerina, como en nuestra 
paciente. Las modalidades de tratamiento se 
determinan de forma individual dependiendo de 
la extensión y el órgano afectado, e incluyen la 
observación, cirugía, radioterapia o fármacos por 
vía tópica, oral o intravenosa.14 En los pacientes 
con afectación multisistémica con riesgo alto 
o bajo, se recomienda administrar 12 meses 
de tratamiento quimioterápico, con el que se 
ha reportado una tasa de reactivación baja del 
30 %. La mayoría de las reactivaciones de la 
enfermedad se producen en hueso, piel u otras 
ubicaciones sin riesgo.15

S e  c o n c l u y e  q u e  e l  c o m p r o m i s o 
gastrointestinal en la HCL es poco frecuente. Por 
lo tanto, en lactantes que presentan síntomas 
gastrointestinales inespecíficos, como el caso 
reportado, que no resuelven tras tratamiento, 
la biopsia es fundamental para obtener un 
diagnóstico diferencial. 

El abordaje interdisciplinario nos permitió 
llegar al diagnóstico, realizar las intervenciones 
necesarias e iniciar el tratamiento oportuno. n
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