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RESUMEN
Reportamos un caso de histiocitosis de células de Langerhans, afectando el sistema nervioso central, como lesión unifocal
en hipotálamo y evolución crónica de seis años, la cual se consideró como un hamartoma del hipotálamo previo al
tratamiento quirúrgico. Sus manifestaciones endocrinológicas principales fueron diabetes insípida y obesidad. El pacien-
te tuvo un desenlace fatal. La lesión hipotalámica fue confirmada como histiocitosis de células de Langerhans, con
microscopia de luz e inmunohistoquímica, y en estudio postmortem no existió infiltración por histiocitosis de células de
Langerhans en otro órgano o sistema.
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Langerhans cell histiocytosis in the hypothalamus. A case report

ABSTRACT
We report a Langerhans cell histiocytosis case in the central nervous system, unifocal lesion in the hypothalamus and
chronic evolution of six years ago, it consider as hypothalamic hamartoma early to surgical treatment, his endocrinologic
manifestations were insipidus diabetes and obesity. The patient had a fatal end. The hypothalamic lesion was confirmed
as Langerhans cell histiocytosis using light microscopic and inmunohistochemical and postmortem study not shows
infiltration by Langerhans cell histiocytosis in another organ or system.
Key words: Langerhans cell histiocytosis, central nervous system, hypothalamus.
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INTRODUCCIÓN
La histiocitosis de células de Langerhans es un

término que comprende un espectro de condicio-
nes clínicas, de una sola lesión ósea osteolítica a un
proceso diseminado fulminante que puede ser fa-
tal.1 En 1953, Lichtenstein introdujo el término de
histiocitosis X (“X” por histogénesis incierta); pos-
teriormente, se demostró que es por la prolifera-
ción de células de Langerhans, que son un miem-
bro normal de la familia de los macrófagos,2 por
esto se le tiene bajo el concepto de histiocitosis de
células de Langerhans.1

La etiología es desconocida,1 pero se le atribuye
a una aberración no neoplásica del sistema inmu-
ne.2,3 Histológicamente, fueron descritas tres enti-
dades (terminología previa) que consideran subtipos
de histiocitosis de células de Langerhans:

• Enfermedad de Hand-Schüller-Christian, presentan-
do su forma clásica con la triada de defectos calva-
rios, exoftalmos y diabetes insípida, reportada por
Hand, Schüller y Christian entre 1893 y 1920. 1

• Enfermedad de Letterer-Siwe, que es
proliferativa, progresiva y fulminante en la in-
fancia, simulando una malignidad, reportada en
1924 y 1933.

• Granuloma eosinofílico, como una lesión ósea
osteolítica solitaria, descrita en 19402.4

Estas tres entidades representan el mismo proce-
so básico de enfermedad, variando en grado, esta-
do, localización y manifestación clínica.5,6 Se ha re-
gistrado en el hipotálamo, infundíbulo hipofisiario,
quiasma óptico y hemisferios cerebrales.1,4 En cada
una de ellas se implica la proliferación de un clon
de células de Langerhans.7
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Figura 1. IRM sagital, T-1 con gadolinio, lesión heterogénea,
suprasillar, piso del tercer ventrículo (en hipotálamo), que se
extiende a la fosa interpeduncular.

El objetivo de este artículo, es presentar el re-
porte de un caso al que se le realizó diagnóstico de
histiocitosis de células de Langerhans, en un pacien-
te femenino de la cuarta década de su vida, con la
enfermedad de forma unifocal en hipotálamo.

REPORTE DEL CASO
Paciente femenino, 30 años de edad, sin ante-

cedentes de importancia. Inició su padecimiento
posterior a un parto en 1998, con diabetes insípi-
da, tratamiento con vasopresina intranasal, reci-
bió medicación hormonal sustitutiva y seguimien-
to irregular.

Se agregó amenorrea y galactorrea siete meses
después e hipotiroidismo dos años más tarde, pos-
teriormente con polifagia, aumento de peso y labi-
lidad emocional.

En octubre del 2003 presentó cefalea holocraneal,
de moderada intensidad, visión borrosa y disminu-
ción de la agudeza visual en su ojo izquierdo.

En la exploración fisiconeurológica, constitución
corporal con endomorfimo, peso de 97 kg, estatura
de 158.0 cm; en la agudeza visual de su ojo izquier-
do cuenta dedos a 10 cm, hemianopsia temporal en
ojo derecho y cuenta dedos a 1 m; fondo de ojo
con palidez de las papilas ópticas, resto aceptado
normal.

En febrero del 2004 se refirió a nuestro servicio;
en la valoración por endocrinología se consideró
diagnóstico de síndrome de Sheehan. Se realizaron
estudios de imagen y se detectó una lesión suprasillar
hipotalámica, con dimensiones de 28 x 10 x 18 mm,
rostro caudal, medio lateral y ventrodorsal, respec-
tivamente (Figura 1).

Se realizó intervención quirúrgica en dos oca-
siones para toma de biopsia y resección de la lesión
suprasillar hipotalámica, con diagnóstico presuntivo
de hamartoma del hipotálamo. Se obtuvo espéci-

Figura 2. Espécimen en su aspecto macroscópico de la lesión
suprasillar, diámetro aproximado de 1.5 cm3.

Figura 3. A. Microfotografía del estudio histopatológico. Mezcla de células de Langerhans, eosinófilos y células gigantes
multinucleadas. B. Detalle de las células de Langerhans con sus núcleos “en grano de café”. C y D. Positividad de las células para
proteína S-100 y CD1a.
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men de la lesión color amarillo pálido, con áreas de
hemorragia, lobular y consistencia firme, y en el
estudio histopatológico se diagnosticó histiocitosis
de las células de Langerhans (Figuras 2 y 3).

La paciente murió 11 días después de la segunda
cirugía, con datos de enfermedad hipotalámica,
manifestados por diabetes insípida, trastorno
hidroelectrolítico, choque hipovolémico y fiebre.

En el estudio postmortem se determinó la lesión
de histiocitosis de células de Langerhans en el
hipotálamo, con deformidad del quiasma óptico y
nervios ópticos; no se demostró infiltración por
histiocitosis de células de Langerhans a otro nivel,
órgano o sistema (Figura 4).

DISCUSIÓN
La histiocitosis de células de Langerhans es una

proliferación de éstas, que son miembros normales
de la familia de los macrófagos, término aplicado
por Lichtenstein en 1953, y es de etiología descono-
cida pero se le atribuye a una aberración no
neoplásica del sistema inmune1-3 y evolución impre-
decible.8

Se han descrito tres entidades diferentes: Enfer-
medad de Hand-Schüller-Christian, granuloma
eosinofílico y enfermedad de Letterer-Siwe, que
representan el mismo proceso básico de enferme-
dad variando en grado, estado, localización y ma-
nifestación clínica.1,2,4-6

La histiocitosis de células de Langergans se pre-
senta raramente como una lesión aislada
extraesquelética. Es poco común que la localización
intracraneal afecte el sistema nervioso central, ya
que es más frecuente en el hipotálamo,1,9-11 caracte-
rística de la enfermedad de Hand-Schuller-

Christian,1,10 y se le conoce también como granuloma
hipotalámico de Gagel.1,11

Por imagen de tomografía computada, las lesio-
nes en el sistema nervioso central por histiocitosis
de células de Langerhans son hipodensas, con ede-
ma perilesional y reforzamiento homogéneo. En
imagen de resonancia magnética pueden ser hipo
o isointensas en T1, y en el T2 hiperintensas, con
reforzamiento al usar gadolinio.9

El diagnóstico de histiocitosis de células de
Langerhans se confirma por histopatología al ver
células grandes con abundante citoplasma y núcleos
en grano de café, células multinucleadas y
eosinófilos, y en estudios de inmunohistquímica,
estas células son positivas para proteína S-100, CD1a
(T6) y CD4 (T4).11,12

Por microscopia electrónica demuestra ocasional-
mente los gránulos trilaminar, intracitoplasmáticos
de Langerhans (Birbeck) en las células de histiocitosis
X.1,9,10

La histiocitosis de células de Langerhans es una
enfermedad crónica no neoplásica, de naturaleza
granulomatosa, causa desconocida9 y evolución
impredecible, progresando en brotes espontáneos.8

En este padecimiento se han descrito factores
pronósticos, tales como el concepto de disfunción
de órgano, con ocho rasgos: afección a piel,
disfunción hepática, esplenomegalia, síntomas res-
piratorios, afección ósea e hipotalámica, anemia o
leucopenia y trombocitopenia o púrpura.

Con siete u ocho factores a dos años sin trata-
miento, la mortalidad es de 100%.13,14

Estados en grupos de riesgo-bajo: pacientes sin
disfunción de órganos y sobre los dos años de edad;
de grupo riesgo-intermedio: niños menores a dos
años de edad sin disfunción de órganos, y grupo de
riesgo-pobre: disfunción de órgano a cualquier
edad.15

El tratamiento de lesiones unifocales por
histiocitosis de células de Langerhans en el sistema
nervioso central, se considera primeramente resec-
ción quirúrgica, y subsecuentemente con radiote-
rapia o quimioterapia.1,9,10

La diabetes insípida puede ser secuela (la más
frecuente, 15 de 20 casos) en histiocitosis de células
de Langerhans, que si es permanente, se controla
fácilmente.8

En el caso que se ha reportado, su evolución fue
fatal posterior al tratamiento quirúrgico, con en-
fermedad hipotálamica. Por el estudio postmortem
se descartó infiltración extracraneana por
histiocitosis de células de Langerhans.

CONCLUSIÓN
Presentamos el caso de una paciente de sexo fe-

menino, de 30 años de edad, con evolución crónica

Figura 4. Corte coronal del encéfalo, vista macroscópica de
histiocitosis de células de Langerhans, con infiltración del
hipotálamo y quiasma óptico.
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de seis años por enfermedad hipotálamica secun-
daria a una histiocitosis de células de Langerhans,
con desenlace fatal en relación con la infiltración
encefálica en hipotálamo y quiasma óptico.

Se debe considerar la histiocitosis de células de
Langerhans en el diagnóstico diferencial de un pa-
ciente con una neoplasia hipotalámica, lo cual per-
mite un diagnóstico oportuno que es determinante
para el resultado final en el tratamiento integral de
un paciente con esta entidad.
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