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Introduccion:

La HCL se caracteriza por la proliferacion clonal de células
dendriticas mieloides en piel, hueso, ganglios, pulmdn,
médula 6sea y/o higado; puede ser localizada o sistémica.

Objetivos:

Reportar el caso de un paciente pediatrico con diagnostico
de histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
multisistémico con compromiso a érganos de riesgo.

Material y Métodos:

Masculino de un afio de edad previamente sano.
Principio y evolucion del padecimiento actual: 4 meses de
evolucién con lesiones cutaneas constituidas por papulas
eritematoso-violaceas, pustulas y costras en cuero
cabelludo, axilas, abdomen, regién inguinal, perianal y en
miembros inferiores (Figura 1). Recibi6 tratamiento para
dermatitis del pafial sin presentar mejoria. Posteriormente
presentd fiebre persistente con aumento de la severidad
de las lesiones cutaneas.

Exploracion fisica: multiples adenopatias cervicales e
inguinales, hepatomegalia (4 cm por debajo del reborde
costal) y esplenomegalia (4 cm).

Resultados:
no aplica para caso clinico
Conclusiones:

Se integra el diagnostico de HCL multisistémica al
presentar hepatoesplenomegalia, bicitopenia, ferritina
elevada y células de Langerhans patolédgicas en biopsia
cutanea. Al presentar afectacion extensa y a érganos de
riesgo (médula ésea, higado y bazo) se inicié6 manejo con
guimioterapia a base del protocolo HLH-2004. La HCL es
una enfermedad rara (2-10 casos por millon) que se
presenta mas comdnmente en nifios de 1-4 afios, puede
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afectar uno o multiples 6rganos, y precisa de tratamiento
cuando es multisistémica, del 25-55% de las formas

multisistémicas presentara reactivaciones.
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