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CASO RADIOLOGICO

Lesiones cutaneas y distrés respiratorio con patron intersticial y
neumotorax en un recién nacido
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C. AGUILAR 1L1ESCAS, M. RODRIGUEZ ROMERO y M. HERRERA SAVALL

MOTIVO DU CONSULTA ¥ ANTECEDENTES

Recién nacido de 10 dias de vida que
ingresa procedente de Hospital Comarcal
por cuadro de distrés respiratorio desde
el primer dia de vida y exantema cuti-
neo.

Antecedentes personales: Embarazo
controlado, sin complicaciones, no inges-
ta de sustancias toxicas, no episodios
febriles, ni exantemas. Parto de nalgas.
Edad gestacional 39 semanas. pN 2620 gr.

Antecedentes familiares: Sin interés.

La exploracién fisica muestra RN con
distréss respiratorio moderado. Hipoacti-
vo, afebril. Lesiones maculo-papulosas
generalizadas que afectan a plantas y pal-
mas. Hepatomegalia de 2-3 ¢cm. AR hipo-
ventilacion izquierda. ac normal. No ade-
nomegalias. Hematoma orbitario
derecho. Exploracién neurolégica not-
mal. En las exploraciones complementa-
rias destaca: Leuc. 16.000 con desviacion
a la izquierda. HT? 34%; Plaquetas
120.000; LDH 1665; ¢1r 81; T. Quick 56%;
pCr 0.12,

Rx Torax: Patrdn intersticial difuso,
bilateral, con pequeno neumotérax izq.
(fig. 1), que en siete dias evoluciona a
pulmones «pseudoquisticos» con ligera
hiperinsuflacion.

Hospital Son Dureta. Materno Infantil.

Ante el cuadro del paciente se decide
cobertura con antibidticos cefotaxina +
ampicilina. El cultivo de las lesiones cuta-
neas presenta Stafilococo aureus, por lo
que se cambia el antibidtico a cloxacilina.
Se efecttia biopsia de la lesiones cuta-
neas que es compatible con Histiocitosis
de células de Langerhans. El estudio
inmunoldgico muestra un 26% de células
CD1 + en sangre periférica. El estudio de
médula Osea es normal.

Se inicia protocolo terapéutico para
histiocitosis de alto riesgo con quimiote-
rapia; VP-16 y Vimblastina. La evoluciéon
del paciente ha sido satisfactoria y se
encuentra en remision completa a los tres
afios del diagndstico.

Diagndstico. Histiocitosis de Células
de Langerhans.

COMENTARIOS

Bajo la denominacién de Histiocitosis
de células de Langerhans (HcL) se agrupa
un amplio espectro de manifestaciones
clinicas y radiologicas cuya base etiopa-
togénica comun es la proliferacion de
Células de Langerhans. Esta designacion,
viene a sustituir a la cldsica de Histiocito-
sis X con sus tres formas clinicas: granu-
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loma eosinofilo, enfermedad de Hand-
Schiller-Christian y la enfermedad de Let-
terer-Siwe (1)

Esta entidad puede afectar, prictica-
mente, a cualquier o6rgano o sistema,
bien de forma aislada o en combinacion,
pudiendo asentar en: esqueleto, cerebro,
sistema endocrino, pulmoén, aparato ORL,
sistema gastrointestinal, piel y sistema
hematopoyético. En consecuencia, las
manifestaciones clinico-radiologicas pue-
den ser sumamente variables tanto en su
especificidad como en intensidad, depen-
diendo de las estructuras afectadas y el
grado de lesion de las mismas.

El pronéstico, fundamentalmente,
estara en funcion de la edad de presen-
tacion, (la aparicion por debajo de los
dos anos es un factor agravante) y la
extension de la enfermedad. Atendiendo
a estos criterios, se establecen tres gra-
dos: 1) Bajo riesgo, a) afectacion exclusi-

Fic. 1. Radiografia de torax realizada a los 9 dias

de edad que muestra un infiltrado pulmonar difu-

so, de caracteristias reticulo-nodulares con pequie-
1o newmolorax izquierdo.

Fic. 2. Control radioldgico del térax a los 17 dias
de edad en el que las lesiones pulmonares bhan evo-
lucionado a biperinsuflacion pulmonar con wn
patron -pseudoguisticos.

Fic. 3. Radiografia de torax realizada a los 9
meses de edad que muestra normalidad total.

va Osea (hasta 4 lesiones), b) afectacién
cutdnea solamente. 2) Riesgo intermedio,
a) afectacion osea multiple (mds de 4
lesiones), b) afectaciéon pulmonar exclusi-
va. 3) Alto riesgo, a) enfermedad multisis-
témica, b) disfuncion orginica (clinica
y/o analitica) (2, 3).

La HcL congénita, es una entidad muy
rara (4, 5). Aunque en algin caso, poco
comin, puede tratarse de formas benig-
nas, con afectacion exclusiva de piel o
esquelética (6), generalmente se trata de
la forma correspondiente a la denomina-
cion clasica de enfermedad de Letterer-
Siwe con afectacion aguda diseminada y
alto indice de mortalidad intrauterina o
neonatal en las primeras semanas de vida
(5). La presentacion clinica mas comun
suele consistir en: lesiones cutaneas, ane-
mia, linfadenopatia y/o hepatoespleno-
megalia etc. La afectacion esquelética es
poco frecuente en el neonato. Cuando
hay afectacion pulmonar, como en nues-
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tro caso, suele consistir en infiltrados
difusos de caracteristicas reticulonodula-
res (fig. 1) o bien pulmones enfisemato-
sos 0 «pseudoquisticos» con frecuente
asociacion de newmotorax (fig. 2). Estos
hallazgos radiologicos «per se» no son
especificos de esta enfermedad y pueden
ser similares a los encontrados en otros
procesos como la aspiracion meconial, o
afecciones de etiologia infecciosa como
tuberculosis, infecciones viricas, listeria
ete., sin embargo su asociacion a alguna
de las manifestaciones clinicas anterior-
mente resenadas, sobre todo a las lesio-
nes cutdneas, debe sugerir la posibilidad
de histiocitosis de células de Langerhans.

En el diagnostico diferencial ademas
de las distintas causas de distrés respira-
torio propias del recién nacido. deberdn
considerarse otros sindromes histiocita-
rios tales como: la reticulosis medular his-
tiocitaria, reticulosis hemofagocitica fami-
liar, o la proliferacion histiocitica asocia-
da a infeccion virica (2, 6. 7).

Aunque el pronostico en los casos de
enfermedad congénita con afectacion
multiple suele ser fatal, en algiin caso, tal
como ocurrid ¢n nuestro paciente. la
evolucion puede ser favorable hacia la
curacion completa. e incluso ha sido
documentada la remision espontdnea (8).
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