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Histiocitosis de células de Langerhans presentada como

adenitis aislada en un lactante. Caso clinico
Langerhans cell histiocytosis presenting as isolated adenitis in an infant.

Case report
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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans es una enfermedad
infrecuente en el lactante y su presentacién como una adenitis
cervical aislada sin otra sintomatologia es excepcional en estos
Ppacientes.

Se describe el caso de una lactante de 3 meses de edad que
presentaba una tumoracion cervical en el angulo mandibular
derecho, con mala respuesta al tratamiento antibiético.

Se realiz6 una puncién-aspiracién con aguja fina, que confirmé
el diagndstico de histiocitosis de células de Langerhans. El
estudio de extensién no mostré afectacién sistémica.

Debe considerarse la histiocitosis de células de Langerhans
en el diagndstico diferencial de una masa cervical subaguda
de evolucién térpida en los lactantes de corta edad y se debe
plantear la realizacion de una puncién-aspiracién con aguja
fina de manera precoz para establecer el diagndstico.
Palabras clave: histiocitosis de células de Langerhans, lactante,
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ABSTRACT

Langerhans cell histiocytosis in infants is a rare condition, and
presentation as an isolated cervical adenitis is exceptional at
this age. We describe the case of a 3-month-old female infant
presenting with aneck massin the right mandibular angle with
poor response to antibiotic treatment. Fine needle aspiration
was performed and confirmed the diagnosis of Langerhans cell
histiocytosis with complementary tests showing no features of
systemic involvement. Langerhans cell histiocytosis should be
considered in the differential diagnosis of subacute neck masses
with poor outcome in infants and physicians should consider
performing a fine needle aspiration to establish the diagnosis.
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INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL), anteriormente conocida como histiocitosis
X, es una enfermedad poco frecuente, caracterizada
por la acumulacién y proliferaciéon de histiocitos,
eosindfilos y células de Langerhans, que afecta
6rganos y sistemas de manera aislada o mdltiple.
Las formas de presentacién de la HCL son muy
variadas, pues casi todos los érganos o sistemas
pueden verse afectados.

Los diferentes modos de presentacion producen
distinto enfoque terapéutico y pronéstico, desde
formas benignas, autolimitadas, con resoluciéon
esponténea hasta otras de curso térpido o maligno.!

Es una enfermedad poco frecuente en el lactante
pequeino y su presentaciéon como una adenitis
cervical aislada es excepcional en esta edad. Debe
considerarse la HCL en lactantes con masa cervical
persistente y refractaria al tratamiento antibitico.

CASO CLINICO

Se describe el caso de una nifia de 3 meses de
edad, previamente sana, que acudi6 al Servicio
de Urgencias ante la rdpida apariciéon de una
tumoracioén cervical derecha de 48 horas de
evolucién en el contexto de un cuadro catarral,
sin fiebre ni otra sintomatologia.

Al momento de la exploracién fisica,
presentaba buen estado general, temperatura
de 37 °C y se palpaba una tumoracién cervical
en el angulo mandibular derecho de 2 x 2 cm
de didmetro, dura, eritematosa, no fluctuante,
poco moévil y dolorosa a la palpacién (Figura 1).
No presentaba otras lesiones cutdneas ni
visceromegalias.

Se realiz6 una ecografia cervical, que mostré
varias adenopatias laterocervicales derechas (la de
mayor tamafio fue intraparotidea derecha), junto
con hiperecogenicidad por cambios inflamatorios
adyacentes y vascularizacién periférica, sin
areas de abscesificacion. Se realiz6é también un
hemograma y bioquimica sanguinea, en las
que presentaba una hemoglobina de 11,4 g/dl,
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leucocitosis de 27200 leucocitos/mm? (41,1%
de neutroéfilos, 39,7% de linfocitos, 8,7% de
monocitos, 10% de eosinéfilos, 0,5% de basoéfilos),
622000 plaquetas/mm? y proteina C reactiva
(PCR) de 1,86 mg/dl, con funcién hepatorrenal
normal y sin otros hallazgos de interés.

Se inici6é tratamiento con amoxicilina-
clavulanico intravenoso, sin observar mejoria
de los signos inflamatorios de la tumoracién
tras 6 dias de antibioterapia. Para ampliar el
estudio, se realiz6 una radiografia de térax, que
fue normal, y una prueba de tuberculina, que fue
negativa. Dada la mala respuesta al tratamiento,
se realiz6 una puncién-aspiracién con aguja
fina (PAAF) de la adenopatia y se enviaron
muestras para el estudio anatomopatolégico
y microbiolégico (los cultivos para bacterias
y micobacterias fueron negativos). El examen
anatomopatoldgico demostré areas de necrosis con
un extenso infiltrado inflamatorio compuesto por
numerosos granulocitos eosindfilos y neutrdfilos,
linfocitos maduros y abundantes histiocitos con
morfologia de células de Langerhans. El estudio
inmunocitoquimico confirmé el fenotipo de célula
de Langerhans de los histiocitos, ya que todos
ellos eran positivos para su marcador especifico
CD1a, y se confirm¢ el diagnéstico de HCL.
El estudio de extensioén, que incluyd serie 6sea
completa (radiografias de craneo, térax, pelvis,
huesos largos y columna), ecografia abdominal
y otras pruebas de laboratorio, fue negativo, sin
observarse signos de afectacion sistémica.

Tras plantearse el caso como histiocitosis
ganglionar aislada en sesiéon médico-quirtrgica
multidisciplinar, se decidi6 mantener una
actitud expectante, por lo que la paciente recibi6
Unicamente un tratamiento antiinflamatorio con

Ficura 1. Tumoracion cervical

Tumoracién cervical localizadaenelangulomandibular derecho
de2x2cm de didmetro, dura, eritematosa, no fluctuante, poco
movil y dolorosa a la palpacion.

ibuprofeno por via oral durante una semana.
Con ello, se observé una progresiva disminucién
del tamafio de las adenopatias laterocervicales
derechas, con normalizacién de las alteraciones
analiticas iniciales.

A los 11 meses del diagnéstico de la
enfermedad, la nifia se encuentra asintomatica.
Dada la edad de la paciente y el riesgo de
evolucion a la forma multisistémica, se realiza
el seguimiento clinico cada 6 semanas, con
analitica cada 3 meses y prueba de imagen segtn
la evolucién.

DISCUSION

La HCL es una enfermedad rara de etiologia
incierta, con una tasa de incidencia de 4,0 a 5,4
por millén en nifios menores de 15 afios.** El
espectro clinico de la enfermedad es muy amplio,
desde la forma unisistémica cuando afecta a un
solo 6rgano (piel, hueso o ganglios linféticos)
hasta la multisistémica cuando dos o mds érganos
estan involucrados, con o sin compromiso de
6rganos de riesgo (hematopoyético, esplénico,
hepatico y/o pulmonar).* Su presentacién
como una masa cervical con afectacién
ganglionar de forma primaria y aislada, sin
afectacion cutdnea ni 6sea, como es el caso
que presentamos, es extremadamente rara. En
neonatos y lactantes menores de un afo, las
lesiones cutaneas son la manifestacién inicial méas
frecuente, independientemente de la extension
de la enfermedad® y el 90% se clasifican como
enfermedad multisistémica al momento del
diagnostico.®

La afectacién ganglionar de la HCL, por
lo general, ocurre en pacientes pedidtricos
con enfermedad multisistémica conocida. Sin
embargo, en raras ocasiones, la HCL puede
afectar de forma primaria a los ganglios linfaticos
sin existir enfermedad en otras localizaciones.”

Desde nuestro mejor conocimiento, solo
se ha descrito, en la literatura, un caso mas de
HCL localizada que afecta a ganglios linfaticos
cervicales en lactantes menores de 6 meses y se
presento en el periodo neonatal.? También hay
descrito un caso de un nino de 3 meses de edad,
pero la afectacion ganglionar era axilar.” Robert
et al.,® describen dos casos aislados de afectaciéon
ganglionar por HCL (también llamada, en estos
casos, “granuloma eosinofilico ganglionar”),
pero los nifios tenian 16 meses y 4 afios de edad,
respectivamente. Bhadani et al.” presentan el
caso de un neonato de 23 dias de vida con HCL
ganglionar, pero con afectacion cutdnea (también



€266 / Arch Argent Pediatr 2016;114(4):e264-e267 | Presentacion de casos clinicos

llamada “HCL congénita autoinvolutiva”).

Dentro del diagnoéstico diferencial de las
linfadenopatias cervicales en la edad pediatrica, se
debe considerar la enfermedad de Rosai-Dorfman
(ERD), un trastorno linfoproliferativo benigno
y autolimitado en el que también se encuentra
afectacion ganglionar debida a la proliferacion
histiocitica. Recientemente, Maffia et al.,'° han
publicado un caso de un lactante con ERD que
debuto clinicamente de forma similar a nuestra
paciente, con una tumoracion cervical izquierda
sin respuesta al tratamiento antibiético y en el
que se lleg6 al diagnéstico gracias al estudio
histopatoldégico de una biopsia ganglionar. Asi,
el estudio anatomopatoldgico resulta clave para
el diagnostico diferencial entre la HCL y la ERD,
ya que, en la HCL, se observan histiocitos con
fenotipo de célula de Langerhans fuertemente
positivos para S-100 y CDl1a, y, en la ERD, se
encuentra emperipolesis o linfofagocitosis junto
con histiocitos positivos para proteina S-100 pero
negativos para CD1a."

Las decisiones terapéuticas en la HCL varian
segln la enfermedad sea uni o multisistémica
y exista afectacion o no de 6rganos de riesgo."
Las lesiones localizadas se pueden manejar con
actitud expectante o tratarse con corticoides/
antiinflamatorios no esteroideos (AINE) si son
sintomaticas, realizdndose exéresis quirtrgica en
pacientes seleccionados. Si existe afectacion de
6rganos de riesgo o enfermedad multisistémica,
el tratamiento es mucho més agresivo, con
quimioterapia sistémica.*

Los nifios con enfermedad unisistémica tienen
buen prondstico, con una supervivencia a 5 afios
cercana al 100% y, aproximadamente, un 20%
de probabilidad de desarrollar secuelas a largo
plazo. Sin embargo, en fomas multisistémicas,
la supervivencia desciende al 77% y el riesgo
de secuelas asciende al 71%.""'* Las secuelas
més frecuentemente descritas son diabetes
insipida, anomalias ortopédicas, sordera y
alteraciones neuroldgicas.' Se han asociado a
peor prondéstico’'? la edad < 2 afios al momento
del diagnéstico, las formas multisistémicas
y las reactivaciones. La mayoria de los casos
descritos de HCL ganglionar presentan afectacion
multisistémica''* y los pacientes de menor
edad tienden a tener participacién de multiples
6rganos, lo que conduce a un peor pronéstico.>

Debido a la posibilidad de evolucionar a
formas multisistémicas en pacientes con
enfermedad inicialmente localizada, es obligatorio
realizar un seguimiento estrecho, al menos,

hasta finalizar la etapa de crecimiento. Este
se realiza con controles clinicos y analiticos
frecuentes segtin el nivel de riesgo, asociado o no
a pruebas de imagen periddicas segtin el tipo de
enfermedad y hallazgos clinicos."

En nuestro caso, a pesar del alto riesgo de
desarrollar una forma multisistémica en una
lactante de corta edad, la paciente ha presentado
evolucion favorable hasta el momento, por lo que
se contintia la observacién con controles clinicos
cada 6 semanas y analiticos cada 3 meses.

En conclusién, se debe considerar la HCL en
el diagnoéstico diferencial de masas cervicales
subagudas de evolucién térpida en lactantes
de corta edad y se debe plantear la realizacién
de una PAAF de manera precoz, ya que es ttil
para establecer el diagnéstico. Descartar la
afectacion visceral y realizar un seguimiento
estricto es obligatorio, puesto que la progresion
de la enfermedad y la discapacidad a largo plazo
son posibles en estos pacientes.®
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