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Resumen:

Las histiocitosis comprenden un grupo de desérdenes proliferativos, reactivos o neoplasicos, de las células del
sistema mononuclear-fagocitico y del sistema de células dendriticas, derivadas de los promonocitos de la médula
6sea. Presentamos un preescolar masculino de 2 afnos, quien inicio de enfermedad actual con cuadro clinico
caracterizado por aumento de volumen en region laterocervical derecha, no doloroso, sin signos de flogosis,
fiebre y erupcién persistente de tipo papular ubicada en cuero cabelludo y area del panal. Por estudios clinicos,
paraclinicos e histoldgicos concluimos se trata de una histiocitosis de células de Langerhans. En vista de ser una
entidad muy poco frecuente se presenta el siguiente caso y en donde el dermatoélogo jugé un papel decisivo para
el diagnostico del mismo.
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Abstract:

Histiocytoses include a group of proliferative disorders, reactive or neoplastic, of the cells of the mononuclear
phagocytic system, derived from bone marrow promonocytes. We present a male 2 year old preschool child who
initiated his present disease with clinical signs characterized by an increase of volume at the right latero-cervical
region, not painful, with no signs of phlogosis, fever, and a persistent papular type eruption located at the scalp
and diaper area. Through clinical, paraclinical, and histological studies we concluded he had a histiocytosis of
Langerhans cells. We present this case because it is very infrequent entity where the dermatologist played a

decisive role for its diagnosis.
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Introduccion

Las histiocitosis comprenden un grupo de desérdenes
proliferativos, reactivos o neoplédsicos, de las células del
sistema mononuclear-fagocitico y del sistema de células
dendriticas, derivadas de los promonocitos de la médula
6sea. Dicha proliferacién puede ser localizada (piel, hueso)
0 generalizada (sistémica: histiocitosis de células de
Langerhans, histiocitosis maligna), invasiva o no invasiva
(histiocitosisdecélulasnodeLangerhans, xantohistiocitosis).
El primer caso de Histiocitosis de células de Langerhans fue
reportado en 1893 por Hand y se caracteriz6 por una triada
compuesta de defectos en el craneo, exoftalmos y diabetes
insipida."? Por ser una enfermedad variada y poco comun,
juega un papel clave para el diagnostico, la sospecha clinica
y posterior confirmacion histolégica.

Enfermedad actual:

Preescolar masculino de 2 afos, cuya madre refiere
inicio de enfermedad actual 2 meses previos a su
hospitalizacion, caracterizada por aumento de volumen en

region laterocervical derecho, sin signos de flogosis ni dolor.
Evoluciona con aumento progresivo de la lesion, tornandose
dolorosa y asociandose, episodios febriles de 40°C, de 3-4
ganchos/dia que atenuaba con diclofenac potasico, ademas
de erupcion persistente de tipo papular ubicada en cuero
cabelludoy area del panal gue no mejoraba con tratamientos
médicos variados, motivo por el cual acude al servicio de
pediatria del HUC vy se decide su ingreso en ese servicio,
quienes nos solicitan la interconsulta.

Antecedentes:

Antecedentes prenatales y obstétricos: obtenido a las 34
semanas mediante cesadrea segmentaria por oligoamnios,
sin complicaciones.

Desarrollo psicomotor: no contributorio

Habitos psicolégicos: no contributorio

Inmunizaciones: esquema completo seguin pautas del
ministerio de salud.

Antecedentes personales: otitis media crénica bilateral
en varias oportunidades en el dltimo afo, ameritando
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antibidticoterapia y hospitalizacion en 4 oportunidades.
Broncoespasmos ocasionales

Antecedentes familiares: no contributorios

Socioecondémico: GRAFFAR: IIl. Epidemiolégicos: no
contributorio.

Examen funcional: desarrollo pondoestatural retardado

Examen fisico:

Regulares condiciones generales, afebril, hidratado,
eupneico, consciente.

Piel: Fototipo IV, turgor y elasticidad acorde a edad.
Multiples y profusas méaculas hipopigmentadas distribuidas
en torax. Placas eritemato descamativas, dolorosas a la
palpacién en regiones inguinales, pliegues testiculares e
infrapeneana. MUltiples maculas y papulas hipercromicas,
descamativas, asi como también pustulas que se extienden
hasta pliegues interdigitales y borde laterales de los pies.
(Foto 1) Cuello asimétrico con aumento de volumen en
regién laterocervical derecha que se extiende hasta regién
submandibular, de consistencia dura, nodular, 8-10 cm de
didmetro, doloroso a la palpacion, sin signos de flogosis.
(Foto 1) Adenopatias submandibulares izquierda de 2-3 cm
de didmetro, méviles, dolorosas, sin signos de flogosis y
adenopatia inguinal izquierda de caracteristicas similares.
ORL: conducto auditivo externo derecho permeable, con
otorrea y membrana timpanica opaca, abombada. Conducto
auditivo externo izquierdo obstruido por mecha. En cuero
cabelludo,placas eritemato descamativas con multiples
papulas amarillas cubiertas por costras melicéricas, a
predominio de region parietal derecha.

Foto 1.

* Laboratorio: Cuenta Blanca 9600 seg 49% linf 33%

eosindfilos 10% HB 9,6 gr/dl Htto 29% Plaquetas
328.000 Glicemia 59 mg/dl  Creatinina 0,11 mg/dI
Proteinas totales 6,6 g/dl Albumina 3,8 g/dl AST 33/ALT
16 Bilirrubina Total 0,4 Bilirrubina indirecta 0,3 mg/dl
Calcio 9,3 mg/dl Fésforo 4,6 mg/dl Hierro sérico 21 mg/dl
Serologia para Citomegalovirus, Epstein Barr: Negativas
Intradermoreacciones: histoplasmina, cocciodiodina,
paracoccidiodina y aspergilina negativas

Ecosonograma de cuello: reporté plastron ganglionar en
region latero cervical derecha

TAC de cuello: coleccion retroauricular a considerar
absceso, plastron ganglionar retro y preauricular con
velamiento del conducto auditivo externo.

Biopsia de piel: capa cérnea ortoqueratosis laminar,
epidermis irregularmente acantdtica e infiltrado
linfocitario en dermis papilar, con tendencia a
disponerse en banda, formado por linfocitos y células
mononucleares de nucleos grandes vesiculares de
aspecto histiocitico. Asi como la presencia de algunas
de estas células grandes aisladamente en la epidermis
con un patréon pagetoide. (Fotos 2, 3y 4) En el estudio
inmunohistoquimico se evidencié la presencia en
epidermis y dermis de abundantes células positivas para
S100 y CD1A aisladas en dermis y epidermis,hallazgos
consonos con histiocitosis de células de Langerhans.
(Fotos 5,6y 7)

* Biopsia de ganglio cervical derecho: iguales hallazgos.
*

Rx de toérax, huesos largos, crédneo, ecosonograma
abdominal: DLN

* Gammagrama d&seo reveldé aumento de actividad

osteoblastica en articulacion sacroiliaca derecha,
impresionando como proceso osteoarticularinflamatorio.

* Biopsia medula 6sea: normocelular,serie eritroide

presente con maduracién normoblastica. Serie
granulocitica presente con buena maduracion.
Megacariocitos presentes, con nlcleos lobulados. No
se observa fibrosis ni hemosiderosis. No se observa
infiltracién neoplésica.

Foto 2. Ortoqueratosis laminar y epidermis irregularmente acantética. HE,4x4.
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Foto 3. Infiltrado linfocitario en dermis papilar con tendencia a disponerse en
banda, formado por linfocitos y células mononucleares de nlcleos grandes
vesiculares de aspecto histiocitico. Obsérvese la presencia de algunas de estas
células grandes aisladamente en la epidermis(flecha). HE,10x

Foto 4. A mayor detalle la invasion de los histiocitos a la dermis con un patrén
pagetoide. HE,40x.

Foto 5. Inmunohistoquimica, donde se evidencio la presencia en epidermis y
dermis de abundantes células positivas para S100

Foto 6. Inmunohistoquimica: células epidérmicas y dermicas aisladas positivas

para CD1A.

Foto 7. Inmunohistoquimica:Obsérvese la negatividad de las células tumorales
epidérmicas para citoqueratina, en contraste con la positividad de los
queratinocitos

Interconsultas:

ORL IDX Otomastoiditis aguda con colesteatoma
primario y otitis media bilateral crénica, sugieren mantener
antibioticoterapia curas diarias, retirando mecha de CAE
izquierdo evidenciando membranas timpénica indemnes,
no perforadas y opacas.

Hematologia iniciar protocolo con Vinblastina,
dosis semanales durante 6 semanas, acompafados de
prednisona. Se indica tratamiento de forma ambulatoria
con seguimiento semanal por el servicio de hematologia,
vigilando evolucién y efectos adversos.

Cardiologia sin cardiopatia evidente

Diagnéstico final: Histiocitosis de Células de
Langerhans

Tratamiento recibido: Vinblastina 6,56 mg/m2 IV,
semanal (6 semanas) acompafada de Prednisona 40 mg/m2
VO en 3 dosis durante 4 semanas, disminuyendo la dosis
en las 2 Ultimas semanas. Con evolucién satisfactoria, un
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seguimiento por 2 anos.

Discusion
La Histiocitosis es un grupo de enfermedades
caracterizada por la proliferacion de macréfagos en diferentes
érganos vy sistemas. Puede ser: Localizada, generalizada o
sistémica, invasiva o no invasiva y de elementos maduros o
inmaduros 2
Se clasifican de acuerdo a la Sociedad Internacional del
Histiocito:
* Histiocitosis de células de Langerhans
* Histiocitosis de células fagocito-mononucleares
diferentes a las células de Langerhans ahora conocida
como Histiocitosis de Células No Langerhans
* Histiocitosis eruptiva generalizada
* Histiocitosis cefélica benigna
* Histiocitosis sinusoidal con linfadenopatia masiva
(enfermedad de Rosai-Dorfman),
* Reticulohistiocitosis multicéntrica
* Xantogranuloma juvenil
* Xantoma diseminatum
* Xantoma papular
* Xantogranuloma necrobidtico
* Desordenes histiociticos malignos
* Leucemia monocitica aguda
* Histiocitosis maligna
¢ Linfoma histiocitico (2)

Fuente.Groupofthe Histiocyte Society: Histiocytosissyndromes
in children. Lancet 1987, 1: 208-209

La histiocitosis de células de Langerhans o histiocitosis
X es una enfermedad granulomatosa, rara en nifios, que
predomina en el sexo masculino sobre el femenino con una
relacién 1.5:1, con un pico de incidencia entre 1y 4 ahos
de vida, iniciandose en un 60% de los pacientes antes
de los 3 aflos de vida. La etiologia se desconoce.?3458
De presentacién inicial y curso clinico variable, pronéstico
y supervivencia imprevisible cuyo diagnostico patoldgico e
inmunohistoquimico evidencia la proliferacion de células
eosinofilicas, positivas para CD1ay S-100. 456

Los organos mas afectados frecuentemente son
pulmones, medula 6sea, higado, piel, cerebro, sistema
nervioso periférico, pulmones, ganglios, rifiones, intestino
y el bazo. Las lesiones cutaneas son comunes y variadas,
y estadn presentes hasta en el 50% de los casos de
enfermedad multisistémica y se caracterizan por pépulas
pardo-eritematosas o amarillentas descamativas, placas
de apariencia xantomatosa o ulceras que dejan cicatrices
hipocromicas que adoptan un patron varioliforme, también
lesiones vesiculares umbilicadas, puUstulas, petequias
y purpuras, y se ha reportado la presencia de maculas
hipopigmentadas descritas cominmente como lesiones
residuales. 2789

El compromiso del conducto auditivo externo, eczema
cronico y cuadros de otitis media recurrente, debe llevar a
sospechar de la enfermedad. La presencia de colesteatoma
adquirido (proliferacién en el oido medio, de tejido epitelial
con todas sus capas; este tejido va creciendo y acumulandose
progresivamente a medida que va destruyendo el hueso
circundante) adquirido sugiere actividad de la misma./2810

El diagnoéstico se realiza mediante la sospecha clinica,
asf como el estudio histoldgico de las lesiones en piel, en
donde se observa generalmente un patron de reaccion
granulomatosa, con proliferacion de histiocitos, infiltrado de
linfocitos, eosinofilos, macréfagos, plasmocitos y la presencia
de células gigantes.El estudio inmunohistoquimico es de
mucha ayuda y revela positividad para CD1a+ y S100+ con
infiltracién epidérmica y dérmica.2,8 La positividad S 100,
significa marcaje de la proteina S100 producida por un grupo
de variado de células entre ellas las células de Largerhans,
melanocitos, dendriticas, macréfagos entre otros, en este caso
estd aumentada su expresion por la presencia de las células
de Langerhans y CD1a es la glicoproteina transmembrana
relacionada con el complejo mayor de histocompatibilidad,
presente en células presentadoras de antigeno, cuando es
positiva marca la expresién aumentada de este receptor
transmembrana de las células presentadoras de antigeno y
entre estas se encuentran las células de Langerhans. (1213

El tratamiento de la histiocitosis de células de Langerhans
es variado y siempre hay que individualizar el caso. Se
emplean esteroides topicos, sistémicos o intralesionales
para las lesiones cutdneas y fotoquimioterapia y cirugia en
caso sistémicos. En las formas més agresivas monoterapia
con vinblastina o combinada con prednisona por 6 semanas,
llegandose hasta poliquimioterapia con adriamicina,
ciclosfosfamida, vincristina y prednisona (CHOP) con
resultados variables en lesiones sistémicas.!"?
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