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Histiocitosis de células de Langerhans con compromiso
vertebral y de partes blandas. Caso clinico
Langerhans cell histiocytosis with vertebral involvement and soft tissue extension.

Clinical case
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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans es una enfermedad
heterogénea de etiologia desconocida, que se caracteriza por
la proliferacién no controlada de histiocitos. Es poco frecuente
y, sibien el compromiso éseo es comun, la afectacién vertebral
es rara.

Se presenta una nifla de 4 afios que consulté por dolor
abdominal difuso de un mes de evolucidn, al que se agregd
constipacién y, posteriormente, debilidad en los miembros
inferiores. El examen fisico mostraba clonus e hiperreflexia en
los miembros inferiores y la marcha era inestable. Se realizé
una resonancia magnética, que mostré la vértebra dorsal 9
(D9) plana con tejido blando patolégico en el espacio epidural
y laterovertebral. Se realiz6 una cirugia descompresiva,
artrodesis para fijarla columna y toma debiopsia, que confirmé
eldiagnostico de histiocitosis de células de Langerhans. Recibi6
6 meses de tratamiento con metilprednisona y vinblastina, de
acuerdo con el protocolo LCH III, con excelente evolucién y
remision completa.

Conclusion. Frente a unaimagen radiol6gica de vértebra plana
o colapso vertebral, debe pensarse en histiocitosis de células
de Langerhans como diagndstico diferencial.
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ABSTRACT

Langerhans cell histiocytosis is a heterogeneous disease of
unknown etiology characterized by proliferation of Langerhans
cells. It is a rare disease. Bone involvement is common but
vertebral disease is rare.

We present a 4 year old patient with abdominal pain and
neurologic symptoms. Magnetic resonance showed vertebra
planain D9 with involvement of paravertebral soft tissues. The
child underwentsurgery for decompression and biopsy. Biopsy
confirmed Langerhans cell histiocytosis. She was treated with
vinblastine and prednisone during 6 months following LCH-III
with complete recovery of neurologic symptoms.
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Conclusion. Langerhans cell histiocytosis is a differential
diagnosis in a radiograph with vertebra plana or collapse of
vertebral body.
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INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL) es una enfermedad caracterizada por la
proliferacién clonal de células de Langerhans
(CL) en uno o varios 6rganos. Las CL son células
dendriticas presentadoras de antigenos originadas
en precursores monociticos de la medula 6sea.'?
E1 80% de los casos se diagnostica entre los 5 y los
10 afios de edad.

Es una enfermedad rara de etiologia
desconocida, con una incidencia global estimada
de 8-9 casos por millén de nifios.! La presentacién
clinica es muy heterogénea, con un amplio rango:
desde una lesién solitaria a formas mas graves
multifocales o diseminadas. Los pacientes con
compromiso de un solo érgano en general tienen
un prondstico favorable con altas posibilidades de
remisién espontanea.

El compromiso 6seo es frecuente, pero la
afectacion vertebral es rara.?

Se presenta una paciente en quien se realiz6 el
diagndstico de HCL con compromiso vertebral y
de partes blandas adyacentes.

CASO CLINICO

Paciente de 4 afios de edad, previamente
sana, que consulté por dolor abdominal de un
mes de evolucioén, difuso, intermitente, asociado
a constipacién y disminucién del apetito. En la
dltima semana, el dolor despertaba a la paciente
durante la noche y se extendia a la zona lumbar.
Se agrego6 dificultad en la marcha y debilidad de
los miembros inferiores.

La nina estaba lucida, afebril. El examen
revelaba dolor difuso con la palpacién profunda,
sin visceromegalias y presentaba disminucién de
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la fuerza muscular, con hiperreflexia y clonus en
los miembros inferiores. La marcha era inestable,
con aumento de la base de sustentacion.

Se realiz6 hemograma, funcién hepatica y
renal, orina completa y urocultivo, dosaje de
plomo en sangre, serologias para hepatitis By C,
virus de inmunodeficiencia humana (HIV) y sifilis
(venereal disease research laboratory; VDRL, por
sus siglas en inglés). Todo fue negativo o estuvo
dentro de los valores normales.

La radiografia toracoabdominal de pie mostré
una disminucién asimétrica de la altura del
noveno cuerpo vertebral a nivel dorsal y lesion
de partes blandas adyacentes (Figura I).

La resonancia magnética (RMN) de médula
informé aplastamiento del cuerpo vertebral
dorsal 9 (D9) asociado a tejido blando patolégico
(hipointenso en T1, hiperintenso en T2,
refuerza con gadolinio), que comprometia el
espacio epidural desde dorsal 8 (D8) a dorsal
10 (D10) y rodeaba la médula espinal con
compresién raquimedular. Se observé, ademas,
compromiso de los tejidos blandos de la regién
laterovertebral derecha, de la ldmina de D9 y de
la crura diafragmatica con extensién subpleural
homolateral. El cordén medular no presentaba
alteracion de la sefal (Figura 2).

Se realiz6 una biopsia de la lesién y
descompresién posterolateral (laminectomia
de D8-D11, descompresién lateral derecha D9)
y artrodesis D6-D11. Los cultivos del material
de biopsia fueron negativos para gérmenes
comunes, micobacterias y hongos. La anatomia

FiGura 1: Radiografia toracoabdominal, frente, de pie

patolégica mostro la presencia de HCL, con
inmunohistoquimica positiva para su marcador
especifico CD1a. No present6 otras lesiones
compatibles con HCL en los estudios de
estadificacion.

Con el diagnoéstico de “histiocitosis de
sitio especial” (lesién vertebral con extensién
intradural de tejidos blandos), se inicié un
tratamiento con prednisona y vinblastina
(protocolo LCH III de la Histiocyte Society).* La
RMN de columna de control a las 6 semanas de
tratamiento mostr6 desaparicion del tejido blando
patolégico, lo cual se interpreté como remision
de la enfermedad (NAD: non active disease).
Quedo como secuela un aplastamiento vertebral
crénico, pero la paciente puede deambular sin
dificultad. Complet6 seis meses de tratamiento

FIGURA 2: Resonancia magnética de columna vertebral
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seglin protocolo. Lleva siete meses de concluido
el tratamiento con excelente evolucién clinica y
radioldgica.

DISCUSION

La HCL es una enfermedad poco frecuente
y de etiopatogenia desconocida. Puede afectar
cualquier 6rgano o sistema. Los érganos mas
frecuentemente comprometidos son el esqueleto
(80%), la piel (33%) y la hipofisis (25%). Otros
6rganos involucrados son el higado, el bazo, la
médula 6sea y los pulmones (15%), los ganglios
linfaticos (5%-10%) y el sistema nervioso central
sin incluir la hipéfisis (2%-4%).?

Si bien el compromiso 6seo es frecuente, la
afectacion vertebral, como presenta la paciente
que aqui analizamos, es rara. De acuerdo con
la literatura, solo el 1%-8% de los casos de HCL
tienen compromiso vertebral.>® La localizaciéon
tordcica es la més frecuente. En el Hospital
Garrahan de Buenos Aires, se atendieron 350
pacientes con HCL en 20 afios, de los cuales el 8%
presenté compromiso vertebral (D. Barzotti y A.
Latella, comunicacién personal, mayo de 2015).
Este dato es coincidente con la literatura.

La nifia presentd, como sintoma inicial, dolor
abdominal difuso, que luego progreso a la region
dorsal. Este dato también es poco frecuente,
dado que el sintoma caracteristico de HCL de
columna es el dolor localizado en la vértebra
comprometida, al que luego se agregan sintomas
neurolégicos.® Graham’ sostiene que todo dolor
dorsal sin antecedente de trauma en un nifio o
adolescente debe ser estudiado cuidadosamente
y sefala que el dolor local y radicular constituyen
los primeros sintomas, seguidos de déficit
neurolégico. Garg® sefiala el dolor cervical o
dorsal como caracteristico y la poca frecuencia
de sintomas neurolégicos o torticolis o dificultad
en la marcha en una serie de 26 nifos con HCL
diagnosticados en un periodo de 33 afios. Estos
datos coinciden con Huang et al.’

En la HCL vertebral, la lesion caracteristica
es el granuloma eosinéfilo con presencia de
células de Langerhans, macréfagos, linfocitos T,
eosindfilos y células gigantes. El cuerpo vertebral
estd comprometido y se manifiesta con distintos
grados de colapso, lo que da lugar a una imagen
radioldgica con variada deformidad simétrica o
asimétrica, que se denomina “vertebra plana”.® La
radiografia de columna vertebral permite ver el
colapso vertebral con indemnidad de los espacios
intervertebrales (como sucedié con nuestra
paciente). Debe completarse con una RMN para

evaluar los tejidos blandos préximos al cuerpo
vertebral afectado y el compromiso espinal.’

Los hallazgos clinicos y radiol6gicos no son
especificos, dado que la imagen de colapso vertebral
puede deberse a tumores malignos, como sarcoma
de Ewing, osteosarcoma, linfoma, leucemia y
osteomielitis.'”!" Se requiere realizar una biopsia
diagnoéstica. Algunos autores consideran que la
cirugia es necesaria solo cuando hay compromiso
neuroldgico y/o de partes blandas **"' como ocurrié
con nuestra paciente, lo cual permiti6é obtener
una muestra adecuada para cultivo y biopsia, y,
ademas, realizar la estabilizacion de la columna
y la descompresion de la médula espinal.'’'
La anatomia patolégica permite confirmar el
diagnoéstico por medio de la microscopia y la
marcacién inmunohistoquimica, la cual muestra
el marcador caracteristico CD1a positivo. Ademads,
en nifios y adolescentes, se considera que la sola
presencia de vértebra plana seria caracteristica de
HCL y no requeriria biopsia.”

El tratamiento instituido para HCL es
controvertido porque atin no se ha podido
responder si esta enfermedad estd dada por una
transformacion maligna o por desregulacion
inmunoldgica."” Ademads, depende de la extension
y gravedad de la enfermedad, por lo que se
ha dividido en dos categorias: unisistémica,
subdividida en un sitio Gnico (unifocal) (con
buen prondstico) o miultiple (multifocal),
o multisistémica, que compromete dos o mas
6rganos al momento del diagndstico con o sin
disfuncién. Existen érganos de riesgo (higado,
bazo y sistema hematopoyético), que, cuando
estan afectados, son de mal pronéstico y alta
mortalidad.'?

La Histiocyte Society defini6 el tratamiento
de esta enfermedad con el protocolo LCH 111,
que consiste en una induccién con 40 mg/m? de
meprednisona por 6 semanas y luego se desciende
hasta suspender en dos semanas y una dosis
semanal de vinblastina. En la semana 6, se evaluia
con RMN y se asume como remision si desaparece
el tejido blando patolégico, aunque quede el
aplastamiento vertebral (como ocurrié con la nifia
que presentamos). Posteriormente, estos nifios
contindan ciclos de mantenimiento cada 21 dias
con 5 dias de metilprednisona y una dosis de
vinblastina, hasta completar 6 meses (de acuerdo
con el protocolo LCH 1III, versién de abril de
2001).41113

La frecuencia de recidiva en los pacientes de
bajo riesgo, como es la nifia que aqui se presenta,
es muy baja y la supervivencia a 5 afos es cercana
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al 100%.> El seguimiento se realiza cada 6 meses
hasta los 5 afios luego de finalizado el tratamiento
y consiste en un examen clinico y de laboratorio
(hemograma, medio interno, funcién renal
y hepatica) y radiografia de huesos largos y
columna vertebral. Si se observan cambios en el
examen clinico, se debe solicitar RMN de columna
vertebral.

CONCLUSIONES
La HCL con localizacién vertebral y de partes
blandas adyacentes constituye una presentacion
atipica de una enfermedad poco frecuente.
Frente a una imagen radiolégica de vértebra
plana, debe pensarse en HCL como diagnostico
diferencial. B
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