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Reporte de caso

Histiocitosis de células de Langerhans vertebral con
compresion medular en un infante

Abraham lbarra de la Torre!, Marcial Anaya Jara', Rodolfo Rodriguez Jurado?

RESUMEN

Presentamos un caso poco comun de histiocitosis de células de Langerhans o histiocitosis X localizada a la columna
vertebral, que condiciond compresion de la médula espinal en un nifo de dos meses de edad, que se diagnostico y trato en
el Instituto Nacional de Pediatria, México. Revisamos los hallazgos clinicos, radiolégicos e histopatolégicos. Se describe su
recuperacion neuroldgica y seguimiento posterior al tratamiento quirlrgico y quimioterapia.

Palabras clave: histiocitosis de células de Langerhans, histiocitosis X, tumor de columna vertebral, compresion medular
espinal.

Vertebral Langerhans cell histiocytosis causing spinal cord compression in an infant
ABSTRACT
We present a case of thoracic spine Langerhans cell histiocytosis (histiocytosis X). This is an uncommon location and was the

cause of compression of the spinal cord in a two-year old infant, diagnosed and treated at the National Institute of Pediatrics,
México. We describe the clinical, radiological and pathological findings. The neurological improvement and follow-up after

surgical treatment and chemotherapy are discussed.
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a histiocitosis de las células de Langerhans (HCL) o

histiocitosis X, descrita por Lichtenstein en 1953, y

quizas reportada por primera vez por Thomas Smith
en 1865, comprende un espectro de condiciones clinicas
desde una sola lesion 6sea osteolitica, a un proceso
diseminado fulminante que puede ser fatal; en donde existe
proliferacion de células de Langerhans que son presen-
tadoras de antigenos, miembros del sistema fagocitario
mononuclear; su etiologia es desconocida y podria ser una
aberracion no neoplasica del sistema inmune?® o una
enfermedad histiocitica clonal®. Se describen tres subtipos
de la HCL: el granuloma eosindfilo, el granuloma eosinéfilo
multifocal (enfermedad de Hand-Schuller-Christian) y el
sindrome de Letterer-Siwe, que representan el mismo
proceso basico de enfermedad, que varia en su grado,
estado, localizacion y manifestaciones clinicas’®.
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La HCL se presenta en 0.6 casos por millén en ninos
menores de 15 anos. Las lesiones 6seas se localizan con
mayor frecuencia en craneo y huesos largos, pero puede
afectar cualquier érgano'®, y la implicacion vertebral acon-
tece en un 8%,

Recien, tratamos el caso de un nino con sindrome
medular espinal anterior secundario a una lesién vertebral
con compresion dorsal a nivel T-5, cuyo diagnéstico
histopatologico fue de HCL. Al tratarse de un padecimiento
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poco comun en columna vertebral, presentamos el mane-
jo y seguimiento otorgado a éste paciente.

Presentacion del caso

Se trata de un nino de 2 meses de edad, con ante-
cedente de artritis séptica por stafilococcus aureus en
rodilla derecha desde los 15 dias de vida, tratado en otra
institucion con antibioticos intravenosos; fue referido al Ins-
tituto Nacional de Pediatria, donde se le detecto fiebre,
paraparesia y una giba a nivel espinal dorsal superior; a la
exploracion fisica neuroldgica se integré un sindrome
medular anterior; se realizaron estudios de imagen incluyendo
resonancia magnética de columna vertebral donde se
detect6 compresion anterior de la médula espinal toracica,
secundaria a una lesion 6sea que se originaba y colapsaba
el cuerpo vertebral T-5 (figura 1). Los estudios de electrofi-
siologia (potenciales evocados somatosensoriales de nervio
tibial) mostraron respuesta talamo cortical dispersa en for-
ma bilateral.

Figura 1. Imagen de resonancia magnética corte sagital secuencia
T4, compresion de la médula espinal dorsal a nivel de T5, cuerpo
vertebral colapsado y existe una xifosis secundaria.

Procedimiento quirdrgico-diagnéstico

Se decidi6 realizar tratamiento quirdrgico inicial para

descompresion medular espinal a nivel dorsal, realizando
laminectomia bilateral a nivel T-5 y un nivel superior e infe-
rior. Se enviaron muestras a estudio histopatolégico,
diagnosticandose HCL. Los estudios de extension que inclu-
yeron aspirado de médula 6sea y gammagrafia ésea fueron
negativos para diseminacion de la enfermedad.

Posteriormente se dio tratamiento médico adyuvante
oncoldgico en base a prednisona 40 mg/m?2, vincristina a
3 mg/m? primero y segundo ciclos y un tercer ciclo agrega-
do el metrotexate 250 mg/m? y leucovorin 12 mg/m>.

Figura 2. Imagen durante el transoperatorio de la cirugia inicial,
saco dural espinal dorsal desplazado medialmente un disector y
frente a esté la lesion color amarillo palido, firme y finamente nodular
(flecha).

Se realiz6 una segunda cirugia, una vez finalizado el
tratamiento con quimioterapia (a cinco meses de la prime-
ra), colocandose via posterior un sistema de barras y
alambre sublaminares para estabilizar la columna dorsal
(figura 3).

Patologia

Se realiz6 estudio histopatolégico el cual fue diag-
nostico de histiocitosis de las células de Langerhans,
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Figura 3. Transoperatorio en su segunda cirugia, instrumentacién
con barra de acero y alambre sublaminar y control radiografico.

microscopicamente las células son gigantes y multinu-
cleadas, numerosos eosinofilos; células histiociticas
positivas en estudio inmunohistoquimico a CD1a y débil-
mente a proteina S100 (figuras 4-7)

Figura 4. Infiltracion por células histiociticas, eosinofilos y células
multinucleada.

Figura 5. Las células de Langerhans patologicas exhiben nuicleos
ovoides con invaginaciones nucleares (flecha).
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Figura 6. Inmunohistoquimica CD1a. Notése la positividad en la
membrana citoplasmica.

Figura 7.
multinucleadas.

Evolucion

Posterior a la primera cirugia el paciente recuperé
progresivamente la fuerza de las extremidades inferiores;
hasta abril de 2007 el paciente no presenta déficit motor,
y lleva su seguimiento en la consulta externa en neurociru-
gia pediatrica, ortopedia y rehabilitacién fisica.

DISCUSION

La HCL, descrita por Lichtenstein en 1953, comprende
un espectro de diferentes expresiones clinicas de una
enfermedad, incluyendo al granuloma eosindfilo, enfermedad de
Hand-Schiiller-Christian y sindrome de Letterer-Siwe?®78; es
un desorden de regulacién inmune mas que un proceso
neoplasico totalmente desarrollado®.
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La histiocitosis X de la columna vertebral que produce
compresion de la médula espinal, es rara; existen otros
sitios mas comunes como el craneo, hipotalamo, quiasma
6ptico, parénquima cerebral, leptomeninges, y cauda
equinal?e,

Previamente se han reportado casos de localizacién
intramedular, epidural, con manifestaciones de mielopatia
o radiculopatial®t21721: y en el Instituto Nacional de Pedia-
tria, se reportd con antelacion un caso de histiocitosis
espinal en L1 que causo paraplejia en 1988 en una serie

de 124 pacientes con histiocitosis?? (tabla 1).

El tratamiento consiste en la reseccion parte-por-parte
de la lesion para aliviar la compresion medular, sin dafar el
saco dural ni el tejido neural*>'2! estabilizacion de la
columna por segmento inestable sin compromiso neuro-16-
gico?>?*ademas de terapia adyuvante (quimioterapia) por
la edad menor a 2 anos y para mejor control de su enfer-
medad?22528, Se aplicé radioterapia en pacientes
adultos®*%2°y pudiese ser de riesgo para la placa terminal
y compromiso en el crecimiento o sarcoma secundario*®3,

Tabla 1. Resumen de 6 casos de histiocitosis en la columna vertebral en nifos y con compromiso neurolégico.

Caso/edad/sexo Datos clinicos Imagen*. Localizacion. Tratamiento Patologia Resultado Autor
1/1a/ % Debilidad Mielograma, TC. Masa epidural Laminotomia Histiocitos llenos de lipidos; Mejoria. Al-Rodhan (2)
general, en nivel T9 - toracica y tincion PAS positividad fina
paraparesia, T11 lado lumbar. granular ocasional. No
fiebre derecho. Raices Reseccion de granulos de Langerhans.
de cauda equina masa epidural y
gruesas, masa biopsia
epi-e intradural. intramedular.
2/17a/ & Dolor toracico, RX, colapso de Cuerpo Laminectomia Leucocitos eosinofilicos, Liberacion de Gandolfi (9)
paraparesia, cuerpo vertebral vertebral T -7. exploratoria. histiocitos, células compresion
diabetes T7. Tumor en multinucleadas.
insipida. espacio
epidural.
3/1a/ % Debilidad en RX, IRM. Masa en canal Laminectomia Infiltraci6n difusa por Mejoria. Holbrook
brazo derecho espinal de C-C- cervical histiocitos, numerosas (12)
y ambas 6. descompresiva células gigantes
piernas. de C-C-6, masa multinucleadas. Granulos
Clonus implica dura de Birbeck confirmo
sostenido en cervical diagnéstico.
tobillos. posterior y
médula
adyacente.
Descompresion
del tumor con
uso Cavitron.
4/7a/ & Dolor y rigidez TC, IRM. C6, colapso Reseccion. Eosinofilos e histiocitos. Mejoria. Maggi G. (19)
en cuello, vertebral.
tetrahiperreflexia.
51//173/ £ Dolor en Mielograma. Extradural en Laminectomia T- Histiocitos, células gigantes NM. Salcman (27)
muslo y tobillo nivel L1y otra L2 y biopsia de multinucleadas y células
derecho, epidural T4y T- lesion L-1. inflamatorias agudas.
fiebre, 7. Radioterapia,
linfadeopatia Cytoxan.
axilar,
paraparesia.
6/11m/ 8 Paraparesia. TC, IRM. Masa epidural Laminectomia Eosinofilos, linfocitos, Mejoria. Vadivelu (31)
de T-THyse de vértebras histiocitos.
extiende por toracicas Inmunorreactividad a
varios superior. proteina S -100 y CD1a.
foramenes. Biopsia y
Lesion litica en descompresion.
cuerpo vertebral Vinblastina 'y
de L-2. predinosana.
Ortosis cervical.
7/2m/ 8 Paraparesia. IRM. Colapso nivel de Laminectomia Mejor Ibarra, et al
cuerpo vertebral vertebral Células gigantes y (Presente
T5, compresion toracica T- T-6. multinucleadas, numerosos caso).
anterior a duray Reseccion. eosinofilos; células

médula espinal.

Ortosis vertebral
toracica.

histiociticas positivas en
estudio inmunohistoquimico

Vincristina, a CD1lay débilmente a
prednisona, proteina S100.
metrotexate.

*RM: imagen de resonancia magnética; RX: rayos X; TC: tomografia computada;
FDatos clinicos a 10 y 14 meses después de un probable astrocitoma hipotalamico de bajo grado, que inicio con confusién progresiva, debilidad

general, poliuria, polidipsia, fiebre de bajo grado.
NM: no mencionado. PAS: periodic acid-Schiff.
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Se ha sugerido el seguimiento con estudios de imagen por
radiografias trimestrales en el primer ano para deteccion de
sifosis 0 escoliosis?.

El pronéstico de la histiocitosis de las células de
Langerhans o histiocitosis X depende de la edad (menor
mortalidad de 1 a 2 ainos de edad), sexo (mas frecuente en
hombres, pero mayor mortalidad en mujeres), afeccion a
uno o varios 6rganos (los mas frecuentes son piel y esque-
leto), enfermedad diseminada y entre otros la respuesta a
quimioterapia?2252933,

CONCLUSION

La histiocitosis de células de Largenhans que afecta
la columna vertebral es una entidad rara, y cuando aparece
se relaciona con compresion de la médula espinal, como se
ha descrito en articulos previos y es secundaria al colapso
del cuerpo vertebral y del disco intervertebral.

Consideramos que la intervencién oportuna al reali-
zar descompresion quirdrgica, el diagnostico y tratamiento
son fundamentales para la preservacion y restablecimiento de
la funcion neurolégica, conforme se reporten mas casos
de esta patologia con esta localizacion especifica y mayor
seguimiento, se tendra mayor experiencia para determinar
cuadl es el tratamiento ideal para estos pacientes.
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