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Caso clinico

Histiocitosis de las células de Langerhans

José Azael Meza Pérez,* Brenda Astrid Puig Ruiz,* Elia Uribe Jiménez,* Daniel Fajardo*

*Departamento de Pediatria, Hospital General de Occidente, Secretaria de Salud. Zapopan, Jalisco.

Resumen

Histiocitosis es un grupo de enfermedades proliferativas, reactivas
0 neoplésicas de los monocitos y células dendriticas. En nifios
tiende a manifestarse como lesiones cuténeas. La enfermedad
cuténea de las células de Langerhans es rara, con manifestaciones
clinicas de gran variedad. Su diagndstico resulta un reto clinico
debido a su habilidad paraimitar otras entidades. El desarrollo de
esta enfermedad se caracteriza por una resolucion espontanea o una
diseminacion con prondstico menos favorable. Se reporta un caso
de una bebé de cinco meses de edad con manifestaciones cutaneas
delas células de Langerhans. Tras una extensa investigacion se
descart6 la afectacion de otros 6rganos. L as lesiones cutaneas

se presentaron en el cuero cabelludo, cara, dedos de las manos

y pies, perineo y €l areagenital externa. Estas lesiones eran
eritematosas y descamativas, con presencia de pustulasy papulas,
ademés de presentarse en areas con lesiones necroticas con tejidos
cicatrizantes. El diagnéstico se baso en un estudio histopatol 6gico
por medio de una biopsia de lapiel, el cua revel6 un infiltrado de
histiocitos positivo alatincion con anticuerpos ala proteina S100 y
CD1la. Se administro tratamiento oral con prednisonay TMP-SMX
durante dos meses, observandose una resolucion satisfactoriasin
presentarse un nuevo brote de lesiones cutaness.

Palabras clave: Histiocitosis de las células de Langerhans, Proteina
S-100.

Abstract

Histiocytosisis a group of proliferative disorders, reactive or
neoplasic of the phagocytic mononuclear and dendritic cell system.
It often occursin children as a cutaneous disease. The cutaneous
Langerhans Cell Histiocytosisisrare and heterogeneousin its
clinical presentations. Its diagnosisresultsin aclinical challenge
because of its ability to mimic other entities. The course of the
disease is characterized by either spontaneous resol ution or
multivisceral dissemination with poor prognosis. We report a
case of a5-month-old female infant suffering from cutaneous
Langerhans Cell Histiocytosis as a sole manifestation. Extensive
investigation failed to reveal any other signs of the diseasein
other organs. The cutaneous |lesions were restricted to the scalp,
face, fingers, toes, and perineum, as well as the external genitalia.
These consisted of erythematous desquamative skin lesions, along
with pustules, papules and some areas of necrotic scarring lesions.
The diagnosis was based on histopathol ogic examination of skin
biopsies revealing a histiocytic infiltrate positively staining with
protein S100 antibodies and CD1a Oral treatment with prednisone
and TMP/SMX was administered. Under this regimen, within a
2-month period a satisfactory resolution was observed without any
emergence of further skin manifestations.
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INTRODUCCION

Histiocitosisesun grupo de enfermedades mieloproliferati-
vas, reactivas o neopl asicas de | os fagocitos mononucleares
o de las células dendriticas cuyo origen proviene de lamé-
dula 6sea promonoacitica. Esta proliferacion de macréfagos
puede estar limitada ala piel, €l hueso o ser sistémica. La
histiocitosisdelas células de L angerhanstiene unaetiologia
desconocida. Esta enfermedad se presenta como una pro-
liferacion y acumulacién de histiocitos en uno o multiples
6rganos. Estos pueden expresar |os marcadores fenotipicos
de una célulanormal de Langerhans en la epidermis.»2*

El grupo de la Sociedad de Histiocitos ha dividido las
enfermedades por histiocitos en tres diferentes grupos:

1) Histiocitos de células dendriticas.

2) Enfermedad eritrofagocitica de |os macrofagos.
3) Histiocitosis maligna.

Estos grupos reflejan claramente la impresionante va-
riedad clinica que la enfermedad puede presentar, desde
una manifestacion benigna con una resolucién espontanea
hasta una con diseminacion sistémica, afectacion organica
multiple y mal prondstico.®®

REPORTE DEL CASO

Sereporta el caso de una bebé de cinco meses de edad que
acudié a nuestro Departamento de Pediatria en el HGO
SSZJ, debido a que presentaba lesiones cutaneas eritema-
tosas, descamativas, con presencia de pUstulas y papulas,
ademas de éreas de necrosis (Figura 1). Tales lesiones se

Este articulo puede ser consultado en versién completa en http://www.medigraphic.com/pediatriademexico

22

Pediatria de México



Histiocitosis de las células de Langerhans

Figura 1. Se observa la presencia de lesiones eritematosas en
region parieto-temporal, ademas de presentar maculasy papulas
de 1-2 mm de didmetro con costras de color café. En los parpados
también se observan eritema y edema.

encontraban delimitadas a cuero cabelludo, cara, dedos de
lasmanosy lospies, perineoy genitalesexternos (Figura 2).

Tras una extensa investigacion, se pudo descartar la
afectacién a otros érganos. En laradiografiade térax no se
observo la presencia de lesiones liticas, mientras que los
andlisis de laboratorio como biometriahematica (BH) y las
pruebas de funcién hepaticafueron reportados normales. La
interpretacion de un el ectrocardiogramatambién fue normal.

En labiopsia del tejido cutaneo lesionado se observé la
presencia de una epidermis normal con infiltracién de his-
tiocitos cercadel foliculo piloso dentro deladermis papilar
y reticular, mezclado con células inflamatorias (Figura 3).
El diagndstico se baso en €l estudio imunohistopatol dgico,
€l cual demostré la presenciade un infiltrado de histiocitos
positivo alatincién con anticuerpos de la proteina S100 y
CD1la(Figura 4).

El tratamiento inicial fue con base en deflazacort a 1mg/
kg/dosis, dicloxacilinay bafios coloides. Después de tres
semanas, laslesiones delapiel no mostraron ningn cam-
bio significativo, por lo cual el tratamiento seintercambio
por prednisonay TMP-SMX a 1 mg/kg/dia por un lapso
de cinco semanas. Dos meses después bajo este régimen
de tratamiento, se observé una remisién completasin que
se presentara alguna otra manifestacion cutanea (Figuras
5y 6).

DISCUSION
Lahistiocitosis de las células de Langerhans puede presen-

tarse a cualquier edad, con una mayor incidencia entre €l
primeroy el cuarto afio de vida. La prevalenciaen infantes

Volumen 15, Nim. 1 Enero-Marzo 2013

Figura 2. Se observan lesiones descamativas y eritematosas en
area genital externa y perineo. También se observa la presencia
de papulas cubiertas por costras de color café.

Figura 3. Biopsia de la lesién cutanea. Se observa epidermis normal
con infiltracién de células de Langerhans, las cuales presentan un
citoplasma palido y ndcleo con forma de rifién. Se encuentran
cerca del foliculo piloso y la dermis papilar y reticular, mezcladas
con células inflamatorias (H & E 100).

esde 0.2 a 0.5 por cada millén. La distribucion de género
essimilar.

Los 6rganos que comUnmente se ven afectados son: hue-
so cortical, piel, SNC, médula 6sea, mucosa oral, ganglios,
higado, bazo, intestinosy € timo. Lascélulasde Langerhans
son responsables por procesar y presentar |os antigenos alos
linfocitos T del sistema inmune celular.*¢” Las cdulas de
Langerhans expresan la proteina S-100 y € antigeno CD1a
en los granulos de la estructura trilaminar derivados de la
membrana citoplasmica conocidos como los granulos de
Birbeck. Los CSF M-G y e TNF-o. controlan su desarrollo
y migracion.>t
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Figura 4. Estudio histopatoldgico de la dermis. Se observa histiocito-
sis de células de Langerhans dendriticas marcadas con positividad
a la proteina S-100 en la dermis.

Figura 5. Desaparicion de las lesiones cutaneas a un mes de
tratamiento.

LaClinica Mayo llevé a cabo un estudio de cohorte de
314 pacientes con histiocitosisdelas célulasde Langerhans
(HCL), en el cua 77 presentaron lesiones en la piel 0 en
la membrana de la mucosa.”® Otros autores han declarado
que hasta el 50% de los pacientes con HCL inician con una
erupcion (rash).®

Desafortunadamente, la histiacitosis de las células de
longenhons (HCL), cuténea se puede manifestar como una
enfermedad de un solo 6rgano o como parte de una enfer-
medad multisistémica con una gran variedad de sintomas.®
Por ejemplo, debido a que se presenta con costras en gran
parte del cuero cabelludo, su diagndstico es erroneamente
confundido con lesiones morfol dgicamente similares, como
lo es la dermatitis seborreica, tinea capitis, acrodermatitis
enteropaticay dermatitis atopica. 'Y

Para evitar confundir estas lesiones se recomienda rea-
lizar una biopsia ssimple de piel (simple skin puch biopsy).
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Figura 6. Las lesiones cutaneas de la region perineo-genital en
franca remision.

Latomografiacomputarizaday €l aspirado de médula 6sea
deberan readlizarse si 1os resultados sugieren una manifes-
tacion sistémica 8

Deacuerdo conlaSociedad de Histiocitos, el diagndstico
definitivo de HCL requiere lapresenciade anticuerpos con-
tralaproteina S-100 y CD1aen la superficie de las células
dafiadas o lapresenciadelosgranulosde Birbeck por medio
de microscopio electronico.”16

El prondstico y la morbilidad dependen de la edad de
presentacion, si lamanifestacién esmultisistémicao s afecta
aun solo 6rgano, ademas de su respuestaal tratamiento. 31417

Nuestra paciente tuvo un buen prondstico debido aque su
respuestad tratamiento fue satisfactoria. Ademas, no present6é
manifestaciones sistémicas una vez que fue dada de ata.

CONCLUSION

Laenfermedad de las células de L angerhans es una entidad
gue rara vez se presenta, y cuando se manifiesta, su gran
variedad de expresiones clinicas hace de su diagnéstico todo
un reto para el médico tratante. Debido a su gran capacidad
paraimitar otras patol ogias, esimportante que se considere
como parte del diagnéstico diferencial de enfermedades
morfol 6gicamente similares. La clinica y los estudios
histopatol 6gicos y la inmunohistoquimica han facilitado
el diagnéstico, clasificacion y manejo de pacientes con la
enfermedad delas célulasde Langerhans. Estaentidad puede
tener unaexpresion benignay autolimitadacomo sereporta
en el presente caso.
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