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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans tiene un espectro muy amplio, ya que las manifestaciones clinicas son variadas y
dependen del 6rgano o sistema afectado; el pico de incidencia en esta enfermedad ocurre entre uno y tres afos, y la media
de edad en que se manifiesta es entre los cinco y seis anos, con predominio en los varones. Aqui se presentan tres casos de
histiocitosis que tuvieron manifestaciones diferentes y para el diagnéstico es indispensable la biopsia. En cuanto a la incidencia
de esta enfermedad parece haber aumento: lo que confirma que son frecuentes los casos no diagnosticados en forma oportuna.

Palabras clave: Histiocitosis de células de Langerhans (HCL).
SUMMARY
The histiocytosis Langerhans cells has a very broad spectrum, clinical manifestations are varied depending on the organ systems. The

peak incidence is between | and 3 years and the average age is 5-6 years. Generally there is usually a predominance in males. We
present three cases of histiocytosis with different manifestations, biopsy was determined to make the diagnosis, the increased inci-

dence confirms that many cases are not diagnosed.
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Los enfermos con células de Langerhans (HCL) co-
nocidas antes como histiocitosis X son un amplio
espectro clinico que se considera desde una lesién
osteolitica que espontaneamente cura hasta una en-
fermedad letal semejante a la leucemia,' ya que éstas
se localizan ordinariamente en la epidermis, ganglios
linfaticos, bazo, timo, mucosas del epitelio intestinal,
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respiratorio y cérvix; en la epidermis se localizan en la
capa basal, lo que las diferencia de los melanocitos;?
en cuanto a las manifestaciones clinicas, éstas van a
depender del érgano o sistema afectado’® como lesio-
nes cutaneas: petequias, papulas, nédulos que con fre-
cuencia son un componente hemorragico, y como las
lesiones éseas, pueden inicialmente ser asintomaticas,
seguidas de dolor y tumefaccién de los tejidos blan-
dos adyacentes; por otra parte, las lesiones del craneo
suelen ser las mas afectadas, seguidas de las lesiones
en los huesos largos, costillas, pelvis y vértebras; en
cuanto a las linfoadenopatias mas frecuentes, éstas son
cervicales y pueden ser de gran tamano.*

En lo que atafne a la incidencia de esta enferme-
dad se ha estimado un caso en 200,000 menores de
I5 afnos; se pueden encontrar en cualquier edad,
aunque la mayor incidencia ocurre antes de los tres
afos y se estima una media de edad entre los 5y
6 afos con cierto predominio en los varones. Res-
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pecto a las formas agresivas de esta enfermedad, se
puede decir que ocurren en los nihos menores de
dos afos® con un pronéstico inversamente propor-
cional a la edad.®

Cabe mencionar que en el pasado esta enfermedad
se dividia en tres sindromes clinicos como: granuloma
eosinofilico, sindrome de Hand-Shuller-Christian y sin-
drome de Letterer-Siwe; sin embargo, ahora todos es-
tos sindromes son considerados como manifestacién de
una misma enfermedad; en esta ocasién se informa de
la experiencia clinica en tres nifios con histiocitosis de
células de Langerhans y con manifestaciones diversas,
los que fueron atendidos en el Servicio de Pediatria del
Hospital.

CASO |

Nino de |6 meses de edad, de Xalapa, Ver., produc-
to de la primera gestacién obtenido por cesarea sin
complicaciones, al nacer su peso fue de 4,600 g, su
longitud de 54 cm y con Apgar de 8/9; no tenia ante-
cedentes familiares de enfermedades hematooncolé-
gicas; de acuerdo con la informacién recabada, inicié
su padecimiento a los cuatro meses de edad, con la
apariciéon de una papula en el cuadrante superior iz-
quierdo de 4 x 4 mm; un mes después le aparecié
otra de 2 x 2 mm en la regién lumbar y al cumplir un
ano tuvo una mas en la oreja derecha con caracteris-
ticas similares; un mes mas tarde le aparecieron dos
lesiones en la comisura labial y hasta entonces el nifio
habia sido tratado con antihistaminicos y antivirales
sin mostrar mejoria alguna, por lo que fue referido
al dermatélogo; éste le hizo una biopsia de piel de la
oreja derecha, lo que permitié identificar células de
Langerhans y saber que tenia histiocitosis; en otros
examenes de laboratorio, la quimica sanguinea fue
normal con hemoglobina de 11.9 g, hematécrito
35.6, con 307,000 plaquetas, 9.300 leucocitos y 20
neutrdfilos; los electrolitos y las pruebas de funciona-
miento hepatico fueron normales (bilirrubinas, pro-
teinas totales 6.8 g, albumina 47g, ALT 20, AST 38,
FA 168 y DHL 430).

La Rx de craneo mostré en el parietal derecho lesién
litica en «sacabocado»,los huesos largos fueron norma-
les y un ultrasonido abdominal mostré hepatomegalia;
el resto de las visceras normales. EI TAC de craneo fue
normal y el TAC de abdomen mostré adenomegalias
mesentéricas en etapa |, de 5, 6 y 7 mm, por lo que
un oncélogo prescribié su manejo con prednisona 40
mg m?sc/dia, por cuatro semanas (con reduccién en
dos semanas), vinblastina 6 mg m?dia semana por seis
semanas, 6 mercaptopurina 50 mg m?%dia V.O. a com-

65

pletar 12 meses y se encuentra en control por consulta
externa, sin complicaciones.

CASO 2

Preescolar de sexo masculino de 4 afos 5 meses, pro-
ducto de segunda gestacién, de parto eutécico sin com-
plicaciones; inici6é su padecimiento seis meses antes con
dolor en sus extremidades inferiores, razén por lo cual
el médico familiar prescribié AINES sin mejoria; a la
exploracién clinica se encontré con astenia, adinamia
e hiporexia y pérdida de peso: 1.5 kg en dos meses;
tenia exostosis en la region fronto-parietal del craneo,
dolor al movilizar las caderas y aumento de volumen
de la pierna izquierda, por lo que fue sujeto a un pro-
tocolo para descartar tumoracién ésea; en la Rx de los
miembros inferiores se encontraron lesiones liticas con
predominio en el lado izquierdo, asi como en ambos
trocanteres.

En la TAC, simple y contrastada del abdomen se
encontré hepato-esplenomegalia leve, un bazo acce-
sorio de 10 mm hacia el polo inferior y adenomegalias
mesentéricas; el gammagrama éseo mostré lesiones
metastasicas en los parietales, occipital, érbita izquier-
da, himero derecho, escapula derecha, tercera unién
costo vertebral izquierda y cubito izquierdo. También
se le encontré: anemia hipocrémica con aumento
de VSG, la proteina C reactiva normal, aumento de
proteinas totales e incremento de DHL y fésforo. La
biopsia de la médula ésea revelé depresién de la serie
roja y trombocitosis reactiva, por lo que se tomé otra
biopsia de hueso que mostré histiocitosis de células
de Langerhans tipo Ill. Se inicia tratamiento con seis
mercaptopurina y vinblastina, por lo que tuvo inmu-
nosupresion con fiebre, anemia, neutropenia, trom-
bocitopenia y leucopenia severa, asi como mucositis
grado lI-IIl; se le traté con antibidticos, transfusiones
de hemoderivados, tratamiento con Filgastrim, mos-
trando mejoria clinica y continué con tratamiento, a
dosis de mantenimiento, con seis mercaptopurina por
[2 meses.

CASO 3

Nina de tres meses de edad, producto de la prime-
ra gestacion; nacié por parto eutécico sin complica-
ciones, con Apgar de 8-9; a los ocho dias de nacer
tuvo sepsis neonatal temprana y con pancitopenia;
ésta fue tratada con antibiéticos y amerité trans-
fusion de paquete globular, plasma y albamina por
hipoproteinemia persistente. A la exploracién se en-
contré con lesiones dérmicas maculares eritematosas
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en la palma de las manos y la regién plantar de los
pies, asi como en el abdomen y en la regién inguinal,
acompanadas de descamacion refiriéndose un mes
de evolucion, la cual fue manejada con bano coloide,
oxido de zinc, miconazol y cold cream (crema fria)
sin mejoria de las lesiones, por lo que fue atendida
por un dermatélogo quien encontré lesiones dérmi-
cas con centro necrético en area del panal (Figura 1),
por lo cual se decidié tomar una biopsia de la piel, la
que mostrd histiocitosis de células de Langerhans en

Figura 1. Lesiones papulo-costras rojas amarronadas con centro
necroético en regién abdominal e inguinal. Caso clinico 3.

Figura 2. Se observan células grandes redondeadas con citoplas-
ma abundante, eosindfilo con nicleo dentado o arrifionado; se
agregan algunas células linfoides y cantidades variables de eosi-
néfilos. Caso clinico 3.
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fase proliferativa (Figura 2); una semana después se
encontré con crecimiento de ganglios a nivel axilar
de 3 cm de diametro con eritema, dolor y fiebre de
38¢, asi como ataque a condicién general con hepa-
tomegalia y esplenomegalia.

En el laboratorio se informé que tenia anemia,
trombocitopenia, bandas 2%, PCR elevada 83, VSG
normal, proteinas bajas (3.9 g) e hipoalbuminemia de
2 g, el perfil de «Torch» fue negativo y el funciona-
miento hepatico mostré FA elevada 401 y DHL 489
con electrolitos séricos normales y VIH negativo; el
ultrasonido registré adenopatia axilar derecha con
necrosis y adenopatia en el lado derecho del cuello
(de 9 mm). La Rx de craneo y huesos largos fue sin
alteraciones, las TAC de craneo, térax y abdomen
mostraron una imagen compatible con histiocitosis
diseminada aguda, enfermedad de Letterer-Siwe (Fi-
guras 3 a 5); fue vista por un oncélogo quien encon-
tré datos de disfuncién organica y medular, por lo
que no fue «candidata» a la quimioterapia, falleciendo
a los pocos dias.

DISCUSION

En los menores de un afo esta enfermedad suele
manifestarse con una lesién dermatolégica parti-
cular; es el signo clinico clave para sospechar este
padecimiento y la biopsia de piel permite confirmar
el diagnéstico.”® En los casos clinicos que se presen-
tan, y como ya se mencionaba, la biopsia permitié
confirmar el diagndstico histopatolégico,’ y cabe
mencionar que la forma clinica de presentacién de
esta enfermedad en los tres nifos fue diferente, ya
que en los casos | y 2 el érgano y sistema afectado
fue la piel y el hueso, con pronéstico favorable; en
el caso 3 las manifestaciones de las lesiones dérmi-
cas multitratadas empezaron desde la primera se-
mana de su nacimiento, sin mostrar mejoria a pesar
del tratamiento dermatolégico, dado que las lesio-
nes dérmicas presentaban un centro necrético, por
lo cual se decidié hacer una biopsia, confirmando
esta enfermedad en fase proliferativa con depésitos
de histiocitos subcutaneos y con infiltracién visceral
en forma rapida, que ocasioné su muerte en poco
tiempo.

La escasa frecuencia de esta enfermedad se re-
porta a razén de 4.5 casos por cada millén en me-
nores de |5 anos de edad; los casos aqui reportados
se estudiaron en un periodo menor de dos meses,
por lo que se piensa que la incidencia sea mayor, ya
que no suele plantearse la sospecha clinica, a menos
que el pediatra tenga experiencia en el diagnéstico
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Figura 3.

Imdgenes en tercera dimensién
de ambos pulmones en donde
se pueden observar las diferen-
tes dreas de consolidacién; ha-
cia dpice de pulmén izquierdo,
se identifica zona de destruc-
cion pulmonar con panaliza-
cién. Caso clinico 3.

Figura 4. Tomografia axial computarizada de térax, ventana
para mediastino. Se observa conglomerado ganglionar de 23 x
26 x 25 mm en axila derecha con centro hipodenso sugerente de
necrosis. Caso clinico 3.

clinico de esta enfermedad en los nifos, por lo tanto,
es prudente tener la opinién de un dermatélogo y
de un pediatra clinicamente capacitado; por eso es
de suma importancia hacer el diagnéstico temprano,
ya que el tratamiento de estos nifios depende de la
extensiéon de la enfermedad, pues cuando sus mani-
festaciones se limitan a piel o hueso se prefiere llevar
un control seriado y si involucra a varios érganos es
necesario evaluar el inicio del manejo del nifio con
quimioterapia.

CONCLUSION

Ante una «dermatitis de pahal» que no responde al
tratamiento, una dermatitis seborreica recalcitran-
te, vesiculo, pustulas, papulas o nédulos con cen-
tro ulcerado, Unicas o multiples, se debe de tener
en cuenta el diagndstico de histiocitosis de células
de Langerhans (HCL). El pronéstico depende de la
gravedad de la enfermedad y la supervivencia es del
90%.'°
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Figura 5. Térax con reconstruccion coronal y ventana de medias-
tino, donde se observa en axila izquierda adenopatia de |1 x 10
x 9 mm. Caso clinico 3.
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