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Histiocitosis de células de Langerhans en
columna lumbar en paciente pedidtrico

Diego Martin De la Torre-Gonzdlez,” José Gilberto Ramirez-Castafeda,*
David Jests Aguilar-Loeza,” Marco Antonio Jardinez-Munoz*

RESUMEN

Paciente masculino de 19 meses de edad, con diagnéstico de histiocitosis de células de Langerhans, con afeccion
a columna lumbar (L1), que condicion6 compromiso medular; se diagnosticé con base en estudio histopatolégico
de cuerpo vertebral; tratado quirtdrgicamente con colocacién de jaula de titanio de 1.5 cm, por el Servicio de
Ortopedia del Hospital Juarez de México. Se describen los hallazgos clinicos, asi como los estudios paraclinicos,
histopatologicos y evolucién posquirdrgica.
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ABSTRACT

We present a case of report of pediatric patients 19 months of age diagnosed with Langerhans cell histiocytes with
affection to lumbar spine (L1) that conditioned marrow involvement; diagnosed based on histopathological
examination of vertebral body and surgically treated with titanium cage placement 1.5 cm, for the Orthopedics
Service, Hospital Juarez de México. Clinical, paraclinical findings and histopathological studies described and
surgical outcome.
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INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL), ante-
riormente denominada histiocitosis X, es una patologfa poco
comun que se presenta en 0.6 casos por millon en nifos
menores de 15 afos' y corresponde a un grupo heterogéneo
de enfermedades de origen desconocido, cuyas manifesta-
ciones clinicas son variables, desde una afeccion localiza-
da a una multisistémica de peor pronostico, caracterizadas
por proliferacion clonal de células de Langerhans de forma
patoldgica, con infiltracion de histiocitos anormales en los
tejidos, a menudo organizados en granulomas,? cuya loca-
lizacibn mas frecuente es en tejido 6seo. Las lesiones dseas
se localizan con mayor frecuencia en craneo y huesos lar-
gos y la implicacion vertebral acontece en 8%, pero puede

afectar cualquier 6rgano." En dichas lesiones se produce
interleucina’ (IL-1), la cual esta involucrada en la destruc-
cion Osea; estas citocinas contribuyen, ademas, en la resor-
cion, fibrosis, y necrosis 6sea.?

CASO CLINICO

Masculino de 19 meses de edad sin antecedentes de
importancia, que se present6 a Urgencias con un padeci-
miento de un mes de evolucién, caracterizado por una
marcha anormal y dolor lumbar. Radiografia inicial ante-
roposterior y lateral de columna lumbosacra (Figura 1) que
mostr6 pérdida de 20% de la altura del cuerpo vertebral
L1. La radiografia tomada en Urgencias corroboré dicha
lesién, pero ya con 50% de pérdida de su altura (Figura 2).
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Figura 1. Radiografia lateral de columna lumbar. Se observa
disminucién de la altura del cuerpo vertebral L1.

Figura 2. Radiografia lateral de columna lumbar con destruc-
cién parcial de cuerpo vertebral L1.
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Figura 3. RMN corte coronal secuencia T2. Se aprecia colapso
del cuerpo vertebral L1.

Figura 4. RMN corte sagital secuencia T2 donde se aprecia
destruccion de cuerpo vertebral L1 con masa de origen a de-
terminar que compromete en 50% el canal medular y contac-
ta con médula espinal en su porcion anterior.
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A la exploracion fisica se encontré masculino con ade-
cuado desarrollo psicomotor, irritable, con dolor a la pal-
pacion a nivel lumbar con masa palpable de 1 cm, fija no
desplazable de consistencia 6sea a nivel de L1, con fuerza
muscular 4/5, sensibilidad no valorable, con reflejos, sin
datos patolégicos, arcos de movilidad normales.

En la resonancia magnética de columna lumbar se obser-
vo destruccion de cuerpo vertebral L1 con masa de origen a
determinar, que comprometia 50% del canal medulary con-
tactaba con médula espinal en su porcién anterior (Figuras 3
y 4). Se decidi6 procedimiento quirdrgico diagndstico-tera-
péutico el 13 de julio de 2015, realizando una biopsia exci-
sional de tumoracion a nivel de L1 con corporectomia mas
colocacién de jaula de titanio de 1.5 cm. En el manejo
postoperatorio se indicé uso de corset tipo Taylor.

El estudio histopatolégico reporto: histiocitosis de célu-
las de Langerhans. Resultados de inmunohistoquimica:
Langerina positivo, CD1a positivo, CD45 negativo y CD8
negativo. Se solicit6 gammagrama éseo, con resultado no
determinante, por lo que se solicité PET-CT, reportando:
"leve incremento de la actividad glucolitica a nivel del
pediculo derecho de L1, al igual que alrededor del material
de osteosintesis; estos hallazgos pueden corresponder a
cambios inflamatorios postquirtrgicos con base en el bajo
metabolismo; sin embargo, no se descarta actividad tumo-
ral residual". Se inicié manejo conjunto por el Servicio de
Oncologia, que inicié quimioterapia a base de prednisolo-
nay vinblastina.

Evolucion

Posterior a dos meses del evento quirtrgico, el paciente
presenté mejoria con base en disminucion del dolor, au-
mento en la fuerza muscular 5/5, reinicio de marcha sin
rasgos algicos y mayor tolerancia a la bipedestacion. Conti-
nuo bajo tratamiento quimioterapéutico por parte de Onco-
logia y en seguimiento por el Servicio de Ortopedia con
control radiografico de la colocacion de jaula de titanio,
donde se corrobor6 localizacién y estabilidad de la misma,
preservando el espacio intersomatico de T12-L2 (Figura 5).

DISCUSION

La HCL, descrita por Lichtenstein en 1953, comprende
un espectro de diferentes expresiones clinicas de una enfer-
medad. Es un desorden de regulacién inmune mas que un
proceso neoplasico totalmente desarrollado. Las células
de Langerhans son responsables de procesar y presentar los
antigenos a los linfocitos T del sistema inmune celular.®
Puede presentarse a cualquier edad, con una mayor inci-
dencia entre el primero y el cuarto afo de vida. La preva-
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Figura 5. Radiografia lateral de columna lumbosacra donde se
observa jaula intersomadtica a nivel de cuerpos intervertebrales
T12-12.

lencia en infantes es de 0.2 a 0.5 por cada millén. La dis-
tribucion de género es similar, con una relacion
hombre:mujer de 2:1.°

Las células de Langerhans pueden presentar afectacién
local o sistémica, dependiendo de su proliferacion y tipo
de 6rgano infiltrado. Las tres variables clinicas que se pre-
sentan en la histiocitosis de células de Langerhans inclu-
yen: una forma de afectacion tnica con lesiones aisladas
en hueso o pulmén (granuloma eosinofilico, entre 60-80%
de los casos) de predominio en ninos mayores, con pico de
incidencia entre los cinco a 10 anos de edad;”? otra forma,
diseminada, rara y de manifestaciones muy severas, es la
enfermedad de Letterer-Siwe, presente en 10% de los ca-
sos, siendo mas comun en nifios menores de tres afios, con
manifestaciones cutaneas principalmente nédulo y macu-
lopapulares; y finalmente, su forma crénica, enfer-
medad de Hand-Schuller-Christian, en 15 a 40% de los
casos, representada por la triada de lesion craneal, diabetes
insipida y exoftalmos.” Los 6rganos que cominmente se
ven afectados son: hueso cortical, piel, SNC, médula 6sea,
mucosa oral, ganglios, higado, bazo, intestinos y el timo.>

La manifestacion unifocal en el tejido 6seo representa
hasta 80% de los casos en nifilos menores de cinco anos,
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siendo el granuloma eosinofilico su principal manifesta-
cion, pudiendo comprometer casi todo el tejido 6seo. Los
sintomas van desde dolor 6seo en 80 a 90% de los casos,
inflamacién de tejidos blandos, sensibilidad, fracturas pa-
tologicas, entre otras.

Entre los estudios de imagen, la radiografia simple per-
mite identificar lesiones liticas medulares y reaccion pe-
riostica; la resonancia magnética nuclear es til en delimi-
tar la lesién y establecer la extension local o sistémica de
la enfermedad. La tomografia axial computarizada con
emision de positrones y la ultrasonografia son utiles para
evaluar la actividad de lesiones focales en 6rganos viscera-
les, tales como higado y pulmon, presentando la ultraso-
nografia ventajas en la identificacion de lesiones pequenas
limitadas a tejidos blandos y adyacentes a lesiones 6seas,
incluyendo lesiones en craneo. El diagnéstico diferencial
del compromiso éseo debe hacerse entre osteomielitis y
otras lesiones tumorales como el sarcoma de Ewing. Sin
embargo, el estandar de oro es el estudio histopatolégico
del tejido afectado.’

Existen distintas modalidades de tratamiento y todas han
demostrado efectividad y bajos porcentajes de recurrencia.
Curetaje quirdrgico, radioterapia y quimioterapia han sido
usados solos o en forma combinada con resultados favora-
bles. Sin embargo, cada técnica de tratamiento tiene espe-
cial indicacién, dependiendo de la accesibilidad quirtrgi-
ca, forma unifocal o multifocal, tamano de la lesion y
tejidos involucrados. Para las formas focales cronicas que
presentan accesibilidad quirdrgica, el legrado minucioso
es el tratamiento de eleccién, con la posibilidad de agregar
injertos 6seos en grandes lesiones con el objetivo de preve-
nir fracturas patoldgicas y cuando el curetaje crea defectos
de continuidad. El uso de radiacién esta indicado en aque-
llos pacientes con lesiones inaccesibles o donde el trata-
miento quirtrgico podria causar lesiones irreversibles. Los
ninos que tienen afectacién multisistémica requieren de
un manejo mas agresivo, asociando quimioterapia. El pro-
néstico del granuloma es favorable, ya que en su mayoria
los tratamientos son curativos. El porcentaje de recurren-
cias observadas es de 7.3 %.

Larecidivay la aparicién de nuevas lesiones suelen ser
de dificil manejo y requieren la combinacion de cirugiay
quimioterapia, y un seguimiento mas prolongado.'® Se ha
sugerido el seguimiento con estudios de imagen con radio-
graffas trimestrales en el primer afio para la deteccion de
cifosis o escoliosis.

CONCLUSION

La histiocitosis de células de Langerhans con afeccién
vertebral representa una patologia de gran relevancia, a pesar
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de ser poco frecuente, debido a la modificacion de su pro-
nostico al realizar un diagnéstico oportuno y un tratamien-
to adecuado, ya que se puede prevenir o limitar el compro-
miso medular que esta patologia puede causar. Se opta por
la colocacion de jaula de titanio (procedimiento poco des-
crito en este grupo etario) que mantiene el espacio interso-
maético sin limitar el crecimiento longitudinal de los cuer-
pos vertebrales adyacentes, brindando una opcion mas de
tratamiento quirdrgico, sin olvidar el seguimiento radio-
grafico periédico, por el riesgo de desarrollar alteraciones
en la alineacion fisiolégica de la columna vertebral.
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