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RESUMEN

Fundamento: la histiocitosis de células de Langerlhans o también conocido como
Histiocitosis X es un grupo de enfermedades entre las cuales se encuentran el
Granuloma Eosinofilico, la enfermedad de Hand-Schiiller y la enfermedad de
Letterer-Siwe, con este término se identifica un grupo de alteraciones que tienen en
comun la proliferacién de células dendriticas y los macrofagos, se diagnostican con
mas frecuencia en nifios. Dentro de las relacionadas con las células dendriticas las
fundamentales son las histiocitosis o células de Langerhans. Las histiocitosis de
células de Langerhans tienen un comportamiento clinico muy variable, puede ir
desde una lesién que involucra un solo sitio o sistema hasta una enfermedad
multisistémica.

Caso Clinico: se presentaron tres casos portadores de histiocitosis de células de
Langerhans con manifestaciones diferentes. Se demuestra la importancia de los
estudios histoldgicos y la utilizacion de tomografia computarizada por su

especificidad y sensibilidad como método diagndstico.



Conclusiones: en los pacientes se observaron lesiones localizadas o generalizadas
en los casos presentados, se localizaron en craneo y cara; y las sistémicas en
glandulas salivales mayores, cuello, térax y en la piel. La presencia de multiples
lesiones y el estudio histopatoldégico demostraron que se trataba de una histiocitosis
X.

DeCS: HISTIOCHOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS/diagnéstico; GRANULOMA
EOSINIFILO/diagnéstico; TOMOGRAFIA; ESTUDIOS DE CASOS

ABSTRACT

Background: histiocytosis of Langerhans cell s or also known as histiocytosis X is
a group of diseases among which are found eosinophilic granuloma, Hand-Schiller
disease and Letterer-Siwe disease. With this term is identified a group of alterations
that have in common the proliferation of dendritic cells” and macrophages, that are
diagnosed with more frequency in children. Within dendritic cells’, histiocytosis or
Langerhans cell “s are the most important. Histiocytosis of Langerhans cell “s has a
very variable clinical behavior that may go from a lesion that involves a single site
or system until a multisystemic disease.

Clinical case: three cases carrier of histiocytosis of Langerhans’ cells with
different manifestations were presented. It is demonstrated the importance of
histological studies and the use of computed tomography by its specificity and
sensibility as diagnostic method.

Conclusions: located or generalized lesions in the presented cases were observed,
they were located in skull and face; and the systemic ones in salivary glands, neck,
and thorax and in the skin. The presence of multiple lesions and the

histopatological study demonstrated it was a histiocytosis X.

DeCS: HISTIOCYTOSIS, LANGERHANS-CELL/diagnosis; EOSINOPHILIC
GRANULOMA/diagnosis; TOMOGRAPHY; CASE STUDIES

INTRODUCCION

Desde que en 1913 se empled por primera vez la palabra histiocito y su sistema

celular, ha recibido diferentes nhomenclaturas. 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.®
Existen estudios experimentales que indican la posibilidad de que factores
ambientales, del tipo de las citocinas, modulen la diferenciacion hacia una o hacia la
otra rama de células histiocitarias. Dicha influencia podria actuar tanto sobre las
células precursoras como sobre células bastante diferenciadas. Por ello, no debe
sorprendernos el encontrar, de forma paralela, histiocitosis o proliferaciones de
histiocitos constituidos por células que presenten caracteristicas mixtas entre
distintos tipos de células de origen histiocitario. Las principales células del sistema
histiocitario cutaneo son las Células de Langerhans (CL) epidérmicas, los
macrofagos dérmicos y los dendrocitos dérmicos factor XIIla+.

La Hist

iocitosis de Células de Langerhans (HCL), incluyen una serie de desdrdenes
conocidos como histiocitosis X (Granuloma eosindfilo, Hand-Schuler-Christian, y

enfermedad de Letterer-Siwe). 2

Es una lesién proliferativa no neoplasica
secundaria posiblemente a defectos de la inmunoregulaciéon, cuya causa no es
clara; sin embargo se identifican algunos factores de riesgo como pueden ser las
infecciones urinarias durante la gestacién, problemas alimenticios en la infancia y
transfusiones sanguineas en etapas tempranas de la vida. Suele presentarse en
forma localizada o sistémica e involucrar drganos tales como hueso, piel, mucosa
oral, tejido retrorbitario, sistema nervioso central, ganglios linfaticos, higado, brazo,
pulmoén y tracto gastrointestinal. ! 2

La forma localizada es mas frecuente y aparece normalmente como lesiones 6seas
liticas Unicas que afectan los huesos del craneo especialmente. La forma multifocal
o diseminada es menos frecuente y suele tener un compromiso de varios drganos
como los arriba mencionados. 3 Su evolucién es variable; puede cursar asintomatica
por un tiempo variable, pero también puede ser rdpida, progresiva y fatal. En
ocasiones pacientes con lesiones Unicas pueden evolucionar hacia formas mas
complejas y diseminadas. La enfermedad se puede manifestar en cualquier etapa
de la vida, con mds frecuencia en varones y en la primera década de la vida. * Su
incidencia es de 0,54 / 100 000 nifios de 0 a 15 afios y de 1,64 / 100 000 en nifios
entre 0 y 2 afios de edad. >’ Se considera una enfermedad relativamente rara y su
incidencia en los Estados Unidos es calculada en 5.4 por millén de nifios por afio,
segln Svach, et al suele afectar ninos y adultos, y aunque es mucho mas frecuente
en nifios de todas las edades, la edad promedio de diagndstico es de 1.8 afios con
un rango entre 0.1 y 14.6 afnos.

1. Signos clinicos de la enfermedad de Letterer Siwe: comienza desde las primeras

semanas hasta los dos afios de edad, los signos cardinales son esplenomegalia,



hepatomegalia, linfadenopatia, anemia, tendencia hemorragica y lesiones
esqueléticas, son comunes la fiebre intermitente y la detenciéon del crecimiento.
Esta fase es la mas maligna y puede acabar con el enfermo en varias semanas. °©

2. Signos clinicos de la enfermedad de Hand-Schiller-Christian: es una forma mas
crénica que se inicia en el nino pequeno, aunque los sintomas pueden no aparecer
hasta la tercera década, la triada caracteristica es exoftalmos, diabetes insipida y
lesiones esqueléticas que sélo se observan en 10 % de los casos. Las
manifestaciones mas comunes son lesiones osteoliticas de craneo, nédulos
suprayacentes de tejidos blandos que pueden remitir de forma espontdnea, aun
cuando se estén formando lesiones nuevas. También es comun como signo inicial la
otitis media, alteraciones de las celdillas aéreas mastoideas y lesiones destructivas
de la porcidén del temporal. Las lesiones cutaneas eccematosas generalizadas son
faciles de confundir con dermatitis seborreica. ’

3. Signos clinicos del Granuloma eosinéfilo: es mas frecuente en niflos entre tres y
diez anos aunque también puede presentarse a los 15 afios y es raro en edades
mas avanzadas, por ser de tan baja frecuencia en pacientes mayores se puede
confundir con linfoma. El signo mas comun lo constituyen las lesiones dseas
dolorosas solitarias aunque pueden ser diseminadas y poliostéticas, el craneo se
afecta con mayor frecuencia. ’

En el afio 1997 se propuso una clasificacién de la Histiocitosis, basada en los
principios de oncologia pediatrica. Se proponen 3 clases.

Clase I: incluye la histiocitosis X o de células de Langerhans (Granuloma
eosinofilico, Enfermedad de Hand Schiller-Christian y enfermedad de Letterer-
Siwe.

La clase II, incluye un gran grupo de Histiocitosis no malignas en las cuales hay
acumulacién de células mononucleares del tipo fagocitico entre las cuales se
encuentran: la linfohistiocitosis eritrofagocifica familiar, la enfermedad e Rosai
Dorfman, frecuente en adultos jovenes de causa desconocida y relacionado con
infecciones por el virus de Epstein-Barr.

La clase III, que finalmente incluye las Histiocitosis malignas entre las cuales
podemos encontrar el Linforma Histiocitico, la Leucemia Monocitica Aguda y el
Sarcoma Histiocitico. ”* ® La causa es aun desconocida. La causa viral es poco
probable, aunque en algunos pacientes se ha encontrado el genoma de un herpes
virus tipo 6. Se plantea la estimulacién de los linfocitos T por un super antigeno,
pero esto no se ha podido corroborar. ° Las células de Langerhans (CL) tienen su
origen en las células CD34 positivas de la médula désea, de la cual migran por via
hematdgena hacia la epidermis cubriendo con sus dendritas el 25 % de su

superficie. ©



Algunas manifestaciones generales como fiebre y pérdida de peso parecen estar
condicionadas por citocinas: IL 1, IL8; FNT -, GM-CSF, interferén; pero a pesar de
ser un proceso clonal, la mayoria de los autores coinciden en que es de naturaleza
reactiva y no neoplasica. ’°

A pesar de la heterogeneidad clinica de la HCL, los hallazgos histoldgicos son
uniformes en todas las variedades; lo mas caracteristico resulta la presencia de la
CL en un tejido inflamatorio crénico con neutroéfilos, eosindfilo, células plasmaticas,
linfocitos e histiocitos multinucleados gigantes. '° El hallazgo morfoldgico
patognoménico de las CL es la presencia en la microscopia electrénica, de los
corpusculos de Birbeck en forma de raqueta en el citoplasma, adyacentes o
contiguos a la membrana. ' 12 Inicialmente las lesiones son celulares y predominan
los histiocitos, cuando la evolucion es cronica sobre todo las o&seas, son
paucicelulares, fibréticas en algunos casos semejantes al xantogranuloma. 314

El diagndstico segun los criterios de Cateasen puede ser: presuntivo cuando el
cuadro clinico y la morfologia con microscopia optica son caracteristicos; probable
cuando se le agrega a las lesiones histoldgicas tipicas, la positividad por lo menos
de dos marcadores siguientes: ATPasa, lectina del mani, proteina S-100 y Vd.
manos idaza, y definitivo si es positivo el Cdla. Se observan los granulos de
Birbeck al microscopio electrénico. ! El diagndstico se puede hacer con un estudio
histoldégico por microscopia optica con la coloracion de hematoxilina eosina en los
casos en que el cuadro clinico y radiolégico son tipicos. ** 4

El cuadro clinico muestra una enfermedad multisistémica donde se afectan muchos
organos y los enfermos pueden mostrar manifestaciones generales como: fiebre,
anorexia, pérdida de peso, anemia, petequias, astenia e irritabilidad, aunque en la
mayoria de los casos depende de la extensidn y el 6rgano comprometido. ** ®

Las lesiones oOseas son frecuentes en los pacientes con enfermedad localizada y
mas aun en la forma multisistémica. El aumento de tamafio indoloro de las partes
blandas puede ser el signo inicial. El craneo es el sitio mas afectado, en segundo
lugar los huesos largos de los miembros superiores y luego los planos: costillas,
pelvis y vértebras. El estudio radiolégico muestra una o varias lesiones liticas de
bordes bien delimitados. Las lesiones de la pared orbitar la pueden producir
exoftalmos, en mastoides asemejan una mastoiditis y la extension al pefiasco con
lesién al oido medio e interno puede conducir a la sordera. Las lesiones liticas en
los maxilares producen dientes flotantes. 1% 7: 18

Las manifestaciones cutdneas son el primer signo de la enfermedad, como se
observd en uno de nuestros pacientes con lesiones eritematosas y escamosas
parecidas a la dermatitis seborreica en la piel del craneo, cara, cuello, regiones

retroauriculares, pliegues y region peri anal. '8



La médula d6sea y sangre periférica muestran un perfil hematoldgico caracterizado
por anemia, trombocitopenia y con menos frecuencia leucopenia; alteraciones que
se atribuyen a una disfuncidén de la médula ésea, pero su patogenia no es clara.
Cuando se demuestra infiltraciéon de la médula ésea, se acompafia casi siempre de
gran hepatoesplenomegalia, lesiones de la piel y fiebre, y tiene valor prondstico
desfavorable. *°

El aumento de tamafo del higado se debe a infiltracién por CL, a la compresién de
la vena porta por ganglios linfaticos o puede también relacionarse con la hiperplasia
e hipertrofia de las células de Kupffer, como resultado de la activacidon generalizada
del sistema inmunoldgico celular. 2°

El aumento de tamafio del bazo puede ser un factor adicional en las citopenias
producidas por el hiperesplenismo secundario. Las lesiones pulmonares son mas
frecuentes en la tercera década de la vida y se pueden acompafiar de fiebre, disnea
y pérdida de peso. Se pueden observar quistes, bulas, neumotdrax y en la fase final
fibrosis y enfisema.

Las lesiones del aparato gastrointestinal aunque raras, se evidencian por un
sindrome de mal absorcién disminucion del desarrollo pondoestatural en los nifios,
diarreas con o sin sangre o enteropatia exudativa. En el estudio radioldgico se
observan segmentos de dilatacion del intestino delgado que alternan con otros de
estenosis.'® 22 En las glandula endocrinas la alteracién mas frecuente es la diabetes
insipida, y aunque en general aparece en periodos avanzados de la evolucion o
como una secuela, se puede presentar en cualquier periodo en el 17, 5 % de los
pacientes. ** ?* La diabetes insipida aparece fundamentalmente cuando existen
lesiones en el craneo o enfermedad multisistémica. El timo puede ser el Unico
érgano afectado incluso en los estudios necrépsicos. ** ?* Las lesiones del sistema
nervioso central son infrecuentes aunque se describen alteraciones del cerebelo,
tallo cerebral, hemisferios cerebrales y médula espinal. Las lesiones del hipotalamo
pueden desencadenar una diabetes insipida, Pueden observarse manifestaciones
neurolégicas como: hipertensién intracraneal o ataxia, adiadococinecia, temblor,
disartria, hiperreflexia, hemiplejia o cuadriplejia y disfagia, con o sin déficit
intelectual. ** ?° El tratamiento para Histiocitosis de Células de Langerhans depende
del compromiso de la enfermedad y puede ir desde resecciones quirlrgicas para
lesiones localizadas, hasta la quimioterapia y la radioterapia para las formas
multifocales o diseminadas. 8% ?* La recurrencia es mas frecuente en los casos
multifocales y diseminados. Las secuelas se presentan en cerca del 64 %, en un
seguimiento de tres afios. Segun reporta el estudio algunos autores, el prondstico
de sobrevida a 5, 10 y 20 afos, es de, 88 % y 77 % respectivamente, con un

estimado promedio libre de enfermedad del 30 % a 15 afios. 10 2°



Caso clinico 1

Paciente: N.R.R. Edad: 37 afos. HC: 670772.

Paciente masculino, blanco, que desde 1997 acude a consulta médica manifestando
pérdida del olfato y del gusto, que asociaba al exceso de polvo en el ambiente en
gue vivia y laboraba y se interpreta como una rinitis alérgica. Se le practicaron
estudios correspondientes y se impuso tratamiento requerido. Del 2001 al 2003
acude a consulta por Sindrome obstructivo nasal, se realizan infiltraciones y por el
diagndstico de desviacidn septal se realizd reseccidon subpericondral del tabique
nasal, como via de aumentar capacidad ventilatoria y la anosmia.

En el ano 2005 ingresa para estudio en el Hospital Militar de Holguin por ptosis
palpebral izquierda, en TC de craneo, érbita y ultrasonidos de cuello, tiroides, 6rbita
y globo ocular izquierdo; se observaron ligeros signos de atrofia a predominio
frontal, sinusitis maxilar crénica izquierda y una tumoracion de la glandula lagrimal
izquierda, sin precisar causa. USD de tiroides y cuello: existe en lébulo derecho de
tamano de 39x19 mm con disminucién de la ecogenicidad y textura heterogénea.
En el resto de la glandula existen formaciones nodulares de baja ecogenicidad de
mas o menos 9 mm. En el l6bulo izquierdo de tamafio aproximado de 34x18 mm y
fragmentos nodulares.

En octubre/05 aparece aumento de volumen de ambos parpados superiores,
glandulas submaxilares, sublinguales, pardtidas, exoftalmos del ojo izquierdo,
asociado con episodios frecuentes de asma bronquial, sin que existieran en él
antecedentes personales de la enfermedad.

En febrero/ 2006 después de una discusion en un grupo interdisciplinario del
Hospital Vladimir Ilich Lenin de Holguin (ORL, Oftalmologia y Endocrinologia), se le
realiza nueva TC y BAAF de glandula salival, labio y glandula lagrimal,
concluyéndose como un Sindrome de Sjogren y Walkin.

En marzo/2006 se le diagnostica un glaucoma secundario y en mayo del 2007 se
estudia por una prostatitis, litiasis vesicular y lesiones multiples en piel. (Figuras 1,
2)



Fig. 1, 2. Lesiones en piel, glandulas sublingual y submaxilar

En enero/2008 después de recibir multiples tratamientos sin mejoria aparente se
discute en el Grupo Nacional de ORL FAR y decide realizar biopsia de glandulas
submaxilares, sublinguales, paroétidas y piel. En el resultado del estudio
histopatoldgico de todas las muestras se informa Histiocitosis de Células de
Langerhan, variedad clinica Hand-Schiiller-Christian. Se comienza el tratamiento
con poliquimioterapia: Adramicina, Vincristina y se agregd la Metilprednisolona.
Hace reaccién a la Adramicina, se indican Etopdsido y Endoxan; y comienza a notar
edema de parpados y disfagia. Se discute en colectivo en el Instituto de
Hematologia donde se sugirié continuar tratamiento con 6 Mercaptopurina y
Metotrexato y su seguimiento por consulta. En la actualidad el paciente acude a
consulta de ORL, las lesiones han desaparecido, esta controlado y bajo tratamiento
se encuentra libre de sintomas.

Resto de los complementarios:

HTO- normal

- Estudio inmunoldgico: FR- negativo, CR- negativo ICC- negativo

- VIH negativo

- Serologia no reactiva

- BAAF: glandula submaxilar: extendido linfoide, con presencia de células
endoteliales. Sugestiva de cistolipoma. Axila: extendido constituido por tejido
fibroso y adiposo. Se sugiere exéresis de la glandula.

- TAC de orbita: en los cortes realizados se observa opacidad de seno maxilar
izquierdo y esfenoidal.

- USD de cuello: submaxilar derecha aumento de tamafo aproximado de 42x21
mm muy heterogéneo con aumento de la vascularizacion.

- US Dopper: coleccion hacia polo posterior de 15x11 mm, no litiasis, no dilatacion
de los conductos. Parétidas y submaxilares aumentadas de volumen.

- Rx de torax: reforzamiento de la trama bronquial.



- US Abdominal: higado sin alteraciones, Rifiones sin litiasis. Bazo y pancreas de
aspecto normal. Préstata sin alteraciones.

Biopsia de labio superior: conclusiva de un Sindrome de Sjogren.

- Ultrasonido Renal y TUS (Tracto Urinario Simple): prostatitis, litiasis renal
bilateral.

- Pruebas de Alergologia: resultados positivos a siete factores, se recomienda un
cambio del lugar de residencia.

Biopsia: Histiocitosis de Células de Langerhan, Hand-Schuller-Christian.

Caso Clinico 2

Paciente: D.P.A. Edad 19 meses HC. 531063

HEA: Transcisional de 19 meses remitida desde las Tunas al Servicio de Oncologia
del Hospital Pediatrico Eduardo Agramonte Pina de Camagley, el 2 de Septiembre
de 2007 porque segun refiere la madre desde hace alrededor de 3 meses le
comenzé a notar otorrea fétida y otodinia derecha por cuyo motivo visita al
especialista de ORL del Hospital Pediatrico de la provincia Las Tunas, donde se le
realiza bajo anestesia general drenaje de un absceso subperidstico mastoideo y un
granuloma del CAE. En el acto operatorio no se evacua pus pero se constata una
tumoracion de coloraciéon blanca-amarillenta, friable, se le realiza curetaje de la

cavidad con exéresis parcial de la tumoracion.

La Tomografia Computada (TC) informa gran destruccién de la mastoides sin lesidon

extra mastoidea, ni cerebral (Fig. 2 y 3).

Fig. 3, 4. Tumoracidén que ocupa conducto auditivo externo y mastoides

Biopsia: Granuloma eosinofilo de mastoides derecha.



Se comienza con radioterapia, al mes de operada reaparece supuracion y recidiva
tumoral en un tercio superior de la herida quirargica.

Se le realiza TC .Se informa persistencia de la amplia destruccién désea de la
mastoides y temporal, no visualizandose las paredes del conducto auditivo externo.
No lesion cerebral o cerebelosa. TC de Térax. Negativo. Se remite al Servicio de
Oncologia Hospital Pediatrico Camagiiey donde se inicia quimioterapia y valoracién
por ORL.

Al examen ORL se observa tejido tumoral que ocluye y se exterioriza en el conducto
auditivo externo derecho (CAE). En regién retroauricular tumoracion que ocupa
gran parte de la regién mastoidea derecha.

En la TC, se informa en mastoides derecha masa tumoral que ocupa la cavidad con
destruccion de la punta del pefiasco e invade CAE. Sin lesion extra mastoidea.

Se realiza tratamiento quirirgico observandose tumoracion en CAE con lisis de las
estructuras oOseas, oido medio ocupado por proceso tumoral de aspecto
granulomatoso que ocupa toda la cavidad. Se realiza exéresis extensa de toda la
tumoracion.

Se impone tratamiento con Vimblastina asociada a Etopdsido después de
interconsulta con Oncologia. La evolucidon es adecuada aunque mantiene ligera
supuracion ocasional, no fétida.

En febrero/09 comienza a presentar aumento de volumen en la regién parietal
izquierda de consistencia blanda no dolorosa. Se estudia por el Servicio de
Oncologia como posible recidiva de granuloma se remite al Instituto de Oncologia
donde permanece en estos momentos ingresada.

Biopsia: Granuloma eosinéfilo de mastoides derecha

Caso Clinico 3

Paciente: MHL Edad: 2 Aios HC: 539761

HEA: Paciente femenina, blanca de dos anos de edad con antecedentes se salud
que el pasado 26 de Diciembre del 2008 los padres notan en horas de la tarde un
aumento de volumen a nivel frontal de consistencia renitente no dolorosa. En
consulta se sospecha trauma craneal y hematoma subgaleal postraumatico
iniciando el tratamiento sintomatico. El dia 9 de febrero 2009 al persistir la lesién
se decidié en su area de salud realizar una pequefia insiciéon sobre la lesion para
evacuar el hematoma y se inicié tratamiento con antimicrobianos.

Es remitida al Hospital Pediatrico Eduardo Agramonte Pifla de la provincia de

Camagliey el 23 / 03 / 2009 para valoracion por Neurocirugia y decidimos su



ingreso para estudio y tratamiento. Se realiza una tomografia computada de craneo
simple donde se observa imagen osteolitica regién lateral izquierda del hueso
frontal de aproximadamente 3 x 2 cm de didmetro. Previa discusién en colectivo de
neurocirugia se decide realizar exéresis de la lesion tumoral. El 27/3/09, se realiza
a intervencidén quirdrgica tomandose muestra para biopsia. No hubo complicaciones
y tuvo una recuperacion favorable. El 23 / 04 / 2009 se recibe el diagnéstico
histologico.

Biopsia. Histiocitosis de células Langerhans.

Con este diagndstico se indican estudios para descartar localizacién sistémica:
Ultrasonido abdominal, Hemograma con Diferencial, Eritrosedimentacién, Lamina
de periferia, TSH, Glicemia, Orina de 24 horas y Survey 6seo todos dentro de
limites normales. El 27/06/2009 es llevada a consulta por aumento de volumen de
la regidon naso geniana izquierda, mostrando caracteristicas similares a las descritas
en region frontal. Se realizé una TC de craneo simple donde se observa una lesion
que ocupa el seno maxilar izquierdo e infiltra piso de la orbita y contacta con el

borde inferior del globo ocular ipsilateral. (Figura 4, 5, 6)

Fig. 5 y 6. Tumoracion en seno maxilar, piso de la orbita izquierda con lisis del

frontal

El dia 6/7/09 se inicia tratamiento con Vimblastina y el 21 del mismo mes se asocia
Etopdsido. Se interconsulta con Otorrinolaringologia y el 31/7/09 se realiza exéresis
de la tumoracion mediante Caldwell-Luc, maxilarectomia interna y exéresis parcial

del piso de la 6rbita. La paciente ha evolucionado de forma favorable.



Fig. 7. Histiocitosis de células de Langerhans

DISCUSION

Tipicamente, se piensa que la histiocitosis X es una afeccién similar al cancer. Las
investigaciones mas recientes, sospechan que se trata realmente de un fendmeno
autoinmunitario, en el cual células inmunitarias andmalas atacan al cuerpo, en
lugar de combatir las infecciones. Las células inmunitarias extras pueden formar
tumores, que afectan diversas partes del cuerpo, incluyendo los huesos, el craneo y
otras areas, como se observé en los casos presentados. ™

Algunas formas de la enfermedad son genéticas. Se cree que este trastorno afecta
a aproximadamente 1 de cada 200 000 personas al afio. Se observa con mayor
frecuencia en nifios de 1 a 15 afios, con una tasa que alcanza su punto maximo
entre los nifios de 5 a 10 afios. En los casos presentados dos fueron nifias cuyas
edades oscilaban entre 1 y 2 afios con manifestaciones focales en mastoides y seno
frontal y maxilar. En el caso del adulto la enfermedad se manifesté en forma
sistémica. 16718

La enfermedad puede en la forma multisistémica infiltrar pancreas, produciendo
manifestaciones clinicas por mal funcionamientos de estas glandulas endocrinas. '
22 El adulto presentado infiltré gladndulas salivales mayores, lagrimales y piel,
interpretdandose como un Sindrome de Sjdégren. * La histiocitosis pulmonar X es un
tipo especifico de este trastorno que consiste en la inflamacion de las vias
respiratorias menores (bronquiolos) y de los pequefios vasos sanguineos de los
pulmones. Esta inflamacion conduce a rigidez y dafio pulmonar. La causa se
desconoce. Es mas comun en adultos y afecta con mayor frecuencia a aquellos de
30 a 40 afios, generalmente fumadores de cigarrillo. ! Son descritas otras
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localizaciones y la mayoria son objeto de publicaciones: linfaticas, sistema

nervioso central, rifién, ' columna vertebral. 8



El diagndstico en el paciente adulto resulté dificil, por la multiplicidad de
manifestaciones clinicas, aunque al final en todos los casos el diagndstico
presuntivo y el probable, > ** permitié arribar al diagndstico; siendo de inestimable
valor el estudio histoldgico mediante microscopia éptica con la coloracion de
hematoxilina eosina en los casos en que el cuadro clinico y radioldgico mostraron
cierta tipicidad.

El tratamiento en todos los casos se hizo por decisidn interdisciplinaria y de acuerdo
a las normas de Oncologia: se indicd tratamiento quirdrgico, que consistié en la
exéresis completa de la lesidn y posteriormente el uso de citostaticos. En los nifios
se utilizd vinblastina y etopdsido. En el caso del adulto fue necesario utilizar otros
citostaticos, debido a la reaccion del paciente; finalmente se indica 6
mercaptopurina y metotrexatea. *> 23 Existen distintas modalidades de tratamiento
y todas han demostrado efectividad y bajos porcentajes de recurrencia tal y como
ocurrié en nuestros casos.El tratamiento depende de la extensién del proceso. Una
lesion Unica tiende a desaparecer espontaneamente. También la biopsia diagnostica
con o sin inyeccion de un esteroide puede iniciar la curacion. Los pacientes con
enfermedad multisistémica pueden beneficiarse con el tratamiento esteroideo y

citostatico o inclusive con el trasplante de células progenitoras. 23

CONCLUSIONES

La histiocitosis de células de Langerhans es una enfermedad que abarca un amplio
espectro de manifestaciones locales y sistémicas dependiendo del estadio vy
compromiso de la enfermedad. Es poco reportada por su escasa incidencia y
prevalencia, con diferentes manifestaciones radio-ldgicas. Su causa es desconocida
y se caracteriza por una proliferacidon de las células de Langerhans. Muchas veces el
primer estudio diagndstico corresponde a la radiografia simple de la zona afectada

y sus hallazgos pueden ser dificiles de interpretar.
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