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RESUMEN

Objetivo: La histiocitosis de células de Langerhans se presenta
en pelvis en el 10% de los casos; en cadera existen pocos casos
en la literatura. Se informa de un caso. Material y métodos:
Femenino de 7 afos de edad, con el antecedente de artritis sép-
tica en cadera derecha, la cual fue tratada con antibidticos via
oral en el 2005; al momento de su llegada al Instituto Nacional
de Pediatria en el 2009, la encontramos con marcha claudicante
a expensas de un acortamiento de 1 cm en la extremidad pél-
vica derecha, arcos de movilidad limitados a grados maximos,
hipotrofia muscular, con adecuado estado general. Resultados:
Fosfatasa alcalina 481, radiolégicamente con subluxacién de
cadera derecha, imagen en espejo tipo mordisco de raton, se
sospecha en tuberculosis osteoarticular granulomatosa vs neo-
plasia 6sea. Se realiza biopsia, la cual reporta histiocitosis de
células de Langerhans, sin requerir tratamiento por oncologia
médica. Se realiza miotomia y tenotomia de aductores y psoas,
corrigiendo asimetria de extremidades con alza. La paciente
actualmente asintomatica. Conclusiones: La presentacién de
histiocitosis de células de Langerhans en cadera es muy rara,
pero debe ser siempre un diagnostico diferencial de las lesiones
epifisarias de cadera.

Nivel de evidencia: IV
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INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una
patologia poco frecuente, caracterizada por prolifera-
cion de este tipo celular, y su compromiso puede ser
local o sistémico. Ocurre habitualmente antes de los
15 afos, existiendo una ligera predileccion por el sexo
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SUMMARY

Objective: Langerhans cells histiocytosis presents in the pelvis
in 10% of all cases, in the hip there are only a few cases re-
ported. Material and methods: A 7 year old girl, with a history
of septic arthritis in the right hip presented with a limp, and
shortening of the limb by 1cm Range of motion was limited
and there was significant muscle wasting but otherwise she-
was in good health. Results: Alkaline phosphatase was 481,
radiologically with a subluxation of the right hip, the X rays
had mirror image and mouse bite like images, which suggested
osteoarticular granulomatose tuberculosis or a bone neoplasia.
Biopsies where performed, and reported Langerhans cell his-
tiocytosis. An adductor and psoas tenotomy was performed,
and the limb length discrepancy was treated with a lift. The pa-
tient is currently asymptomatic. Conclusions: The incidence of
Langerhans cell histiocytosis in the hip is very rare, but should
be considered in the differential diagnosis of neoplastic disease
of the hip.

Level of evidence: IV

Key words: Langerhans cell histiocytosis, hip.
(Rev Mex Ortop Ped 2010; 1:43-47)

masculino.! Su espectro de manifestaciones clinicas
y radioldgicas es amplio y puede presentar caracte-
risticas sugerentes de un proceso infeccioso o de un
tumor benigno o maligno. La forma de presentacién
mas comun es el compromiso 6seo, por lo que es im-
portante reconocer sus manifestaciones.

Las tres formas clasicas de la HCL son la enfermedad
de Letterer-Siwe que es la forma aguda, diseminada,
con compromiso multisistémico, altamente letal, la en-
fermedad de Hand-Schuller-Christian la forma crénica,
con la triada clasica de lesiones craneanas, exoftalmos
y diabetes insipida y el granuloma eosinéfilo o forma
localizada en el hueso y/o pulmén.?“Todas ellas tienen
en comun la proliferacion idiopatica de histiocitos y
producen manifestaciones localizadas y sistémicas.


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
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El término histiocitosis de Langerhans se acepté en
1987, tras la realizacién de estudios que identificaron
la célula de Langerhans como el histiocito distintivo
en las lesiones activas.®

La patogénesis de la enfermedad no es bien co-
nocida. Se han postulado como factores causales, un
agente infeccioso,® un factor genético, metabdlico,
una asociacion con inmunodeficiencias, o un proceso
neoplasico.” Recientemente se han descubierto alte-
raciones inmunoldgicas en pacientes con HCL, lo que
ha llevado al concepto actual de un trastorno en la
respuesta inmune.®

En series extranjeras, la HCL representa menos del
1% de las lesiones seas primarias biopsiadas.® Las ma-
nifestaciones histopatolédgicas varian segun el érgano
afectado y la etapa de la enfermedad. Todas las formas
tienen en comun la proliferacion de células de Langer-
hans, las cuales forman granulomas junto a linfocitos,
macréfagos y eosinéfilos,® aun cuando la presencia de
estos Ultimos no es necesaria para el diagnostico. His-
téricamente, el diagndstico definitivo se realizaba con
microscopia electrdnica, demostrando granulos de Bir-
beck al interior del citoplasma. Las células de Langer-
hans también expresan el antigeno de superficie T6, y
son positivas para la tincion inmunohistoquimica para
la proteina S-100. Dado que la inmunohistoquimica
estd actualmente mas disponible y es de menor costo,
ha sido la mas usada en los Ultimos 5 anos.™

Clinicamente, la forma localizada da cuenta de
aproximadamente el 80% de todos los casos en el
nifo; hasta en un 90% ocurre en el hueso y es la
forma menos agresiva y con mejor pronéstico. Tie-
ne predominio por el sexo masculino, con una razén
aproximada de 2:1. Cerca del 90% de los pacientes
con compromiso esquelético localizado debutan entre
los 5y 15 afos de edad.

Las manifestaciones clinicas dependen del hueso
comprometido, siendo lo habitual el dolor local, sen-
sibilidad y aumento de volumen. Es comun la otitis
crénica en el compromiso mastoideo, que puede te-
ner como consecuencia la pérdida de la audicion.™
El compromiso espinal puede producir deformidades,
dolor, rigidez y complicaciones neurolégicas, lo que es
poco comUn.' La mayoria de los pacientes presentan
sintomas con menos de dos meses de evolucién, aun-
que las lesiones pueden ser clinicamente silenciosas.
Es frecuente la confusién con infeccién, ya que pue-
de haber fiebre de bajo grado, aumento de la VHS,
leucocitosis leve y anemia normocitica normocrémica.
Aproximadamente el 10% de los pacientes con HCL
Osea solitaria puede desarrollar eventualmente una
forma multifocal y extradsea.
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Desde el punto de vista del diagnéstico, la radio-
grafia (Rx) simple es generalmente el estudio inicial,
y los hallazgos pueden ser dificiles de interpretar aun
cuando es habitualmente la mejor manera de eva-
luar el compromiso esquelético. El patrén radiolégico
depende del hueso afectado y de la fase de la en-
fermedad.® Las lesiones agudas son generalmente os-
teoliticas, con bordes mal definidos y puede ser dificil
diferenciarlas de una osteomielitis, sarcoma de Ewing
o linfoma. En huesos largos, el hallazgo inicial suele
ser el de una pequefa lesién osteolitica, que puede
progresar hacia la etapa crénica, con erosion de la
cortical, reaccién periéstica y/o aumento de volumen
de partes blandas.®'°

El propoésito de este trabajo es mostrar las mani-
festaciones en radiologia simple de la HCL 6sea en
nifos, que debieran permitir al radiélogo sospechar
su diagndstico.

CASO CLiNICO

Femenino 7 afos de edad, originario y proveniente
del estado de Guanajuato, zona endémica para tuber-
culosis, con antecedente de hospitalizacion en mayo
del 2005 por sospecha de artritis séptica en cadera
derecha sélo tratada con antibidticos via intravenosa;
su padecimiento lo inicia en mayo del 2005 con do-
lor en cadera derecha, irradiado a muslo ipsilateral,
de predominio vespertino, acompafado de claudica-
cién y limitacion funcional de la extremidad, fiebre
no cuantificada; es tratada inicialmente en el Hospital
General de Celaya, Gto. donde se integra el diagnds-
tico de artritis séptica de cadera, siendo tratada en
forma conservadora con antibiéticos por 3 dias, a
su egreso se envia a rehabilitacion y uso de alza por
acortamiento. Los 4 anos siguientes con recidivas y

Figura 1. Galleazzi positivo, acortamiento miembro pélvico
derecho.
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exacerbaciones del cuadro doloroso y disfuncional de
la cadera, fiebre no cuantificada sin patrén estable-
cido y pérdida ponderal de 3 kg aproximadamente.
Acude al INP en julio del 2009 con el diagnoéstico de
secuelas de artritis séptica, al ser valorada con marcha
claudicante, hipotrofia de cuadriceps, Galleazi positivo
(Figura 1), contractura en flexion de cadera (Figura 2),
limitacion a la rotacién externa e interna (Figuras 3 y
4), con Rx AP de pelvis del 2005 sin aparente lesion a
partes blandas y 6seas, en agosto del 2009 acude con
laboratorios con fosfatasa alcalina de 481 y una Rx AP
de pelvis que muestra una imagen espejo en acetabu-

lo y cuello femoral tipo mordisco de ratén (Figura 5),
por lo que se ingresa con el diagndstico de neoplasia
6sea vs tuberculosis osteoarticular granulomatosa, los
laboratorios de ingreso con Gluc. 85, creatinina 0.45,
sodio 138, potasio 4.3, calcio 9.6, fosfatasa alcalina
178, leucocitos 6,700, con eosinofilia, Hb 13.5, Hto
38.3, plaguetas 350,000, VSG 17, PCR 0.306, se rea-
liza una biopsia incisional donde se observa en el acto
quirdrgico hipertrofia de capsula articular, color roji-
z0, granulomatosa, cambios articulares y deformidad
de cabeza femoral, tomando muestras para histopa-
tologia y cultivos para Micobacterias, resultando los

Figura 2. Contractura en flexion
y limitacion a la flexién de
cadera derecha a 90 grados.

Figura 3. Limitaciéon a la
rotacion externa.

Figura 4. Limitaciéon a la
rotacion interna.
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cultivos negativos y el reporte de patologia concluye:
Inflamacién histiocitica (granuloma eosinofilico), se
realiza TAC de cadera que reporta: luxacién de cadera
derecha e hipotrofia muscular glutea (Figura 6), sien-
do programada para el 14 de noviembre para des-
compresién quirtrgica de la cadera con miotomia de
aductores y tenotomia del psoas iliaco, con Rx APy
Lowenstentein de Diciembre del 2009 con coxa mag-
na y plana, centrada y concéntrica, actualmente con
marcha libre sin claudicaciéon con alza de 1.5 cm en
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Figura 5. Rx Ap de pelvis, que
muestra una imagen en espejo
en acetabulo y cuello femoral
tipo mordedura de ratén.

Figura 6. TAC de cadera,
con reporte de luxacién de
cadera derecha, hipotrofia
muscular glitea y cambios
granulomatosos en cabeza
femoral.

Figura 7. Cadera derecha con
coxa magna y plana, centrada y
concéntrica.

la extremidad pélvica derecha y completamente asin-
tomatica.

CONCLUSIONES Y DISCUSION

La presentacion de histiocitosis de células de Lan-
gerhans en las caderas es muy raro, pero debe ser
siempre un diagndstico diferencial de todas las le-
siones epifisiarias de la cadera que cursan sin mal
estado general y sin trastornos en la quimica 6sea,



Macias UP y cols. Histiocitosis en cadera derecha

el tratamiento debe ser multidisciplinario, intervi-
niendo béasicamente los Servicios de Ortopedia y
Oncologia.
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