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Histiocitosis eruptiva generalizada en un
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Generalized eruptive histiocytosis in a 53-years old male
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La histiocitosis eruptiva generalizada es un cuadro clinico muy poco frecuente, incluida dentro de las histiocitosis de células distintas de las de Langer-
hans. Presentamos un caso recientemente visto en nuestro Servicio, planteando el diagnéstico diferencial con otras formas de histiocitosis, aunque los
ultimos estudios sugieren que pueden tratarse de distintas entidades formando parte de un tnico espectro clinico.

(MP Sanchez-Salas, J Pérez, I. Garcia, J. Cortazar, J. Pifol, MP Grasa, FJ Carapeto. Histiocitosis eruptiva generalizada en un varén de 53 afios de edad. Med Cutan Iber Lat Am

2008;36:80-83)
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Summary

Generalized eruptive histiocytosis is a rare benign disorder, categorized into non-LCH histiocytosis. We present a case of this disease and provide the
differential diagnosis with other forms of histiocytosis. Recent literature has suggested that generalized eruptive histiocytosis may be a part of a conti-

nuous spectrum of non-LCH histiocytic disorders.

Key words: histiocyte, non-LCH histiocytosis, generalized eruptive histiocytosis.

La palabra “histiocito” significa célula de los tejidos, y fue
utilizada por primera vez por Aschoff en 1913[1], para
designar a diversas células mononucleares con gran capaci-
dad de fagocitosis.

El sistema celular de los histiocitos ha recibido diferentes
nomenclaturas a través de la historia (sistema mononuclear
fagocitico[2], sistema M-PIRE, sistema monocito-macré-
fago...etc.); actualmente se sabe que se trata de un sistema
celular muy complejo que interviene de forma activa en la
defensa del organismo, tanto de forma inmunolégicamente
especifica como inespecifica.

Las células del sistema histiocitario derivan de la célula
madre CD34+, que se encuentra en la médula ésea, y que
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bajo la accion de diversas citoquinas, se diferencia hacia dos
ramas celulares: la estirpe monocito-macrofégica, con capa-
cidad fagocitica, y la estirpe de células dendriticas, con fun-
cion presentadora de antigenos. Estas células pasan por dife-
rentes etapas de maduracion, tanto en la médula 6sea, como
en la sangre periférica y, finalmente, en los tejidos. Las células
de este sistema que se encuentran en la piel son los macréfa-
gos dérmicos, células de Langerhans, células indeterminadas
y dendrocitos dérmicos y son las que, por tanto, tendran
mayor importancia desde el punto de vista dermatolégico.

Las histiocitosis son el grupo de enfermedades caracteri-
zadas por la proliferacién, localizada o generalizada, de
células del sistema histiocitario.


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
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Figura 1. Lesiones cutaneas en fase inicial.

Figura 2. Lesiones cutdneas en fase inicial.

Casos clinicos

Presentamos el caso de un varén de 53 afios de edad, con
antecedentes patolégicos de talasemia minor, prostatitis
aguda e hipercolesterolemia, que consulté en nuestro Servi-
cio por la aparicion de lesiones papulosas eritematosas loca-
lizadas en las extremidades superiores e inferiores, en bro-
tes sucesivos que se resolvian espontaneamente, durante
los ultimos diez meses.

A la exploracién observamos unas péapulas firmes, eri-
tematosas, de 1-3 mm de diamétro, aisladas y en escaso
numero, asintomaticas, y que curaban espontédneamente,
dejando unas maculas hiperpigmentadas marronaceas
con una escama fina desprendible en su superficie (Figu-
ras 1-3). Ambos tipos de lesiones coexistian en el pa-
ciente. No observamos lesiones en las membranas mu-
cosas.

Figura 3. Lesiones cutaneas en fase tardia-residual.

Las exploraciones complementarias incluyeron analitica
general con hemograma, bioquimica, coagulacién, estudio
de inmunidad, autoanticuerpos y alergenos; solamente des-
tacé un colesterol total de 240 mg/dl.

La biopsia cutdnea mostré un infiltrado celular denso
que ocupaba la dermis papilar y reticular, formado por célu-
las monomorfas de aspecto histiocitario (Figuras 4 y 5). Las
tinciones inmunohistoguimicas fueron negativas para S100,
CD34 y vimentina, y positivas para CD68 (Figuras 6y 7).
Ademas, las tinciones con anticuerpos CD3 y CD20 demos-
traron grupos aislados de linfocitos T en el infiltrado. El estu-
dio mediante microscopia electrénica de la pieza de la biop-
sia confirmé la naturaleza histiocitaria de las células y la
ausencia de granulos de Birbeck (Figura 8).

También realizamos una radiografia de térax, una eco-
grafia abdominal y un TAC toracoabdominal, bajo la supervi-
sion del servicio de Hematologia, sin encontrar hallazgos sig-

Figura 4. Infiltrado linfohistiocitario dérmico (hematoxilina-
eosina).
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Figura 5. Detalle.

nificativos. Con todo ello, llegamos al diagnéstico de histioci-
tosis eruptiva generalizada, no pautandose otro tratamiento
mas que el seguimiento clinico del paciente.

Comentario
Las histiocitosis constituyen un grupo heterogéneo de enfer-
medades caracterizadas por el acumulo de histiocitos ya sea
neoplasicos, o reactivos, en distintos tejidos del organismo.
Muchos autores siguen utilizando, sobre todo para las for-
mas cutaneas puras, la division en dos grupos: histiocitosis
de células de Langerhans o histiocitosis X o histiocitosis tipo |
e histiocitosis de células no Langerhans o no X o tipo Il

Las histiocitosis no X son cuadros clinicos muy poco fre-
cuentes; su clasificacion actual es dificil, no existiendo crite-
rios absolutos de inclusion[3]. Generalmente son cuadros
benignos, de origen reactivo, y autoinvolutivos, que pueden
afectar a nifios y adultos. Histolégicamente, se caracterizan

Figura 6. Inmunohistoquimica. S100 negativo.
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Figura 7. Inmunohistoquimica. CD68 positivo.

por un infiltrado histiocitario dérmico, negativo para los mar-
cadores propios de las células de Langerhans (S100 y gra-
nulos de Birbeck).

La histiocitosis eruptiva generalizada fue descrita por Win-
kelmanny Muller[4, 5] en 1963, como un cuadro consistente
en multiples papulas rojizas-azuladas no confluyentes, simétri-
cas, distribuidas por el tronco y extremidades, de aparicion
progresiva y resolucion espontanea. No existe afectacion de
6rganos internos. En el estudio histolégico aparece un infiltrado
histiocitario monomorfo, negativo para S100y lipidos. Es un
cuadro clinico muy poco frecuente, habiéndose descrito poco
mas de treinta casos hasta el momento.

Figura 8. Microscopia electrénica de una célula histiocitaria
(x 25.000).
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En nuestro caso, ante la aparicion de las lesiones cuta-
neas clinica e histolégicamente descritas, planteamos en
primer lugar el diagnostico diferencial entre las histiocitosis
X, no X, y de células indeterminadas.

Las histiocitosis X o de células de Langerhans incluyen
un amplio espectro de enfermedades, constituidas por la
enfermedad de Letterer-Siwe, el sindrome de Hand-Sch-
ller-Christian, el granuloma eosindfilo, la histiocitosis de
células de Langerhans de inicio en el adulto, que se solapa
con las anteriores, y también las variedades cutaneas de his-
tiocitosis autoinvolutivas (enfermedad de lllig-Fanconi y
Hashimoto-Pritzker). El diagnéstico clinico se debe sospe-
char sobre todo en nifios, cuando existen lesiones cutaneas
compatibles y afectacion multiorgénica. De todas formas, el
diagnostico requiere demostrar la presencia de células de
Langerhans por anatomia patoldgica, inmunohistoquimica
(positividad para los marcadores S100 y CD1a) y microsco-
pia electrénica (presencia de granulos de Birbeck en el cito-
plasma de los histiocitos).

La histiocitosis de células indeterminadas es un término
histopatolégico recientemente descrito[6]; se cree que las
células indeterminadas son precursoras de las células de
Langerhans. Clinicamente, esta histiocitosis aparece en
adultos, tiene un curso benigno y autoinvolutivo, y puede ser
indistinguible de la histiocitosis eruptiva generalizada. Histo-
patolégicamente, presenta un infiltrado linfohistiocitario
positivo para CD68, pero igualmente positivo para S100 y
CD1a, lo cual la diferencia de las histiocitosis no X.

Las histiocitosis de clase Il o no X se caracterizan por el
acumulo en distintos tejidos corporales de histiocitos reacti-
v0s, con el consiguiente dafio tisular. Dentro de este grupo
se encuentran aquellas que presentan en el infiltrado, ade-
mas de histiocitos y linfocitos, células espumosas y gigantes
tipo Touton (también llamadas xantohistiocitosis; incluyen el
xantogranuloma juvenil, xantoma papular, xantoma disemi-
nado y xantogranuloma necrobiético), y aquellas que no las
presentan (histiocitosis eruptiva generalizada, histiocitosis
cefalica benigna, histiocitosis progresiva nodular y reticulo-
histiocitosis multicéntrica).
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Dentro de las histiocitosis no X sin células conteniendo lipi-
dos, que serfa nuestro caso, la histiocitosis eruptiva generali-
zada muestra unas lesiones parecidas a la forma cefélica
benigna, y una histologia y evolucion similares, pero la histioci-
tosis cefalica benigna suele verse en nifios menores de tres
afios, afectando al polo cefalico. La reticulohistiocitosis multi-
céntrica agrupa tipicamente las lesiones en la cabeza, manos y
codos, con una evolucién crénica hacia la remision dejando dis-
capacidades, debido a la artropatia severa que frecuentemente
asocia. En el infiltrado, ademas de histiocitos, aparecen unas
células gigantes tipicas con citoplasma en vidrio esmerilado, lin-
focitos y algunos eosindfilos. La histiocitosis progresiva nodular
muestra una histologia similar a ésta, pero las lesiones cutaneas
se localizan en la cara, dando lugar a una facies leonina.

Otros diagnosticos diferenciales a tener en cuenta son
los xantomas eruptivos, que aparecen como multiples papu-
las amarillentas con numerosas células de Touton en el infil-
trado y niveles elevados de colesterol y/o triglicéridos; la urti-
caria pigmentosa o el molluscum contagioso.

En los Ultimos afios, se ha introducido un nuevo concepto
en las histiocitosis; se cree que no se trata de entidades clini-
cas estancas, sino de una misma enfermedad en diferentes
estadios evolutivo-patolégicos[7]. Asi, se han encontrado
manifestaciones precoces similares a la histiocitosis eruptiva
en el curso de otras histiocitosis no X, lo cual ha llevado a algu-
nos investigadores a sugerir que éste puede ser un estadio
precoz e indeterminado de otras histiocitosis no X, como por
ejemplo, un xantogranuloma juvenil que aun no han llegado a
mostrar xantomatizacién, o un xantoma papular [8].

Conclusion

Las histiocitosis son un grupo de enfermedades de dificil cla-
sificacion, con muchos aspectos clinicos que tienden a
superponerse. Aunque en nuestro paciente los hallazgos cli-
nicos, evolutivos e histolégicos son compatibles con una his-
tiocitosis eruptiva generalizada, creemos necesario un estre-
cho seguimiento clinico en estos casos para evaluar una
posible evolucién de la enfermedad cutanea.
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