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Histiocitosis de células de Langerhans con compromiso

esternal aislado. Caso clinico

Langerhans cell histiocytosis with isolated sternum involvement. A clinical case
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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans es una entidad poco
frecuente, que se caracteriza porla proliferacién clonal de células
dendriticas con amplia variabilidad clinica. En algunos casos,
laenfermedad tiene afectacién multisistémica con compromiso
deviday, en otros casos, de compromiso exclusivamente 6seo,
en los que la sobrevida es del 100%.

Se presenta a una nifia de 8 afios que consulté al Servicio de
Urgencias por dolor esternal de 4 dfas de evolucién. Mediante
estudios de imdagenes, se observé una imagen litica en el
esternon. Se decidi6 la internacién para el manejo del dolor y
estudio. Se realiz6 una puncién-aspiracién con aguja fina, cuya
inmunohistoquimica fue positiva para el marcador CD1a, que
confirmé el diagnéstico de histiocitosis. La paciente recibié
40 mg/dia de metilprednisolona, con buena evolucién.

Se decide exponer este caso por ser una forma de presentacién
atipica de una enfermedad poco prevalente, pero cuyo motivo
de consulta amerita la sospecha diagndstica.

Palabras clave: histiocitosis de células de Langerhans, lesion
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ABSTRACT

The Langerhans Cell Histiocytosis (LCH) is a rare condition,
characterized by the proliferation of dendritic cells. Its clinical
presentation is variable and ranges from an isolated skin or
bone disease, mainly the skull, to a life-threatening multi-
systemic disease.

This caseis about a healthy 8-year-old girl with a history of four
days of severe sternum pain and no other symptomatology. At
theinitial evaluation at the emergency departmenta chest X-ray
(Figure 1) and thoracic computed tomography scan with 3-D
reconstruction were performed and they showed the sternal
osteolytic lesion (Figure 2).

She was admitted to the hospital for further evaluation. The
immunohistochemistry evaluation of the fine needle aspiration
sample was positive for CD1a, confirming the diagnosis of
histiocytosis. The patient received methylprednisolone 40 mg/
day with clinical improvement.
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INTRODUCCION

El término “histiocitosis de células de
Langerhans” (HCL) se acepté en 1987, en
reemplazo del término “histiocitosis X”, tras la
realizacién de estudios que identificaron la célula
de Langerhans como el histiocito distintivo en las
lesiones activas. De acuerdo con la descripcién
de Rodriguez-Galindo' esta enfermedad estd
caracterizada por una expansion clonal de células
CD1 a+/CD207 y células dendritricas mieloides
con gran variabilidad de compromiso sistémico
acompafiado por un importante componente
inflamatorio.? Es importante destacar la gran
variabilidad clinica, ya que, en algunos casos,
tiene afectacién multisistémica con compromiso
de vida y, en otros, compromiso éseo exclusivo.?

Ocurre con mayor frecuencia antes de los
15 afios y afecta, sobre todo, al sexo masculino.*®
Puede presentarse con un amplio espectro de
formas clinicas y radiolégicas, por lo que deben
realizarse diagnésticos diferenciales con procesos
infecciosos y /o neopldsicos.®

La etiopatogenia de la enfermedad no
es bien conocida. Se han postulado factores
infecciosos, genéticos, metabdlicos, neopldsicos
o inmunodeficiencias. Recientemente, se han
descubierto alteraciones inmunolégicas en
pacientes con HCL, lo que ha permitido definir
el concepto actual de un trastorno en la respuesta
inmune.”

Las manifestaciones histopatolégicas varian
segin el 6rgano afectado y la etapa de la
enfermedad. Todas las formas tienen en comtin la
proliferacion de células de Langerhans, las cuales
forman granulomas junto a linfocitos, macréfagos
y eosinéfilos, ain cuando la presencia de estos
dltimos no es necesaria para el diagndstico.
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En este trabajo, se presenta a una paciente
en quien se realizé el diagnéstico de HCL con
compromiso esternal aislado, que constituye una
forma poco frecuente.

Caso clinico

Se present6 al Servicio de Urgencias del
Hospital de Nifios “Ricardo Gutiérrez” una nifia
de 8 afios de edad, previamente sana, afebril,
que consultaba por dolor intenso y exquisito a
lo largo del tercio medio del esternén, de cuatro
dfas de evolucién, que no cedia con analgésicos
no esteroides (AINES). En el interrogatorio, no
referia otros sintomas. Se realiz6é un examen fisico
completo, que incluyé la btisqueda de lesiones en
la piel y las mucosas. Se constaté la ausencia de
adenopatias y hepatoesplenomegalia; el examen
pulmonar y cardiolégico resulté normal. Se
realiz6 una radiografia de térax de frente y de
perfil (Figura 1), donde se evidencié una lesién
osteolitica en el tercio superior del esternén, una
ecografia de partes blandas (donde se observé
alteracién 6sea a nivel esternal con interrupcion
cortical y heterogeneidad de partes blandas) y

FiGura 1. Radiografia de perfil. Lesion osteolitica en el
tercio medio esternal

r

tomografia axial computada (TAC) de térax con
reconstruccién 3-D (Figura 2), que confirmé el
hallazgo del par radiolégico.

Se completaron estudios radiolégicos para
descartar otro compromiso dseo, entre ellos
radiografia de calota. Se realizé un estudio de
laboratorio completo, el cual mostré funcién renal
y hepética normal, y se descart6 la presencia de
citopenias. La paciente se interné con diagnéstico
presuntivo de histiocitosis para control del dolor
y estudio.

Se realizé una puncién-aspiracién con aguja
fina (PAAF) de la lesién esternal, que permitié
detectar la presencia de células de Langerhans.
Se envid el material a Anatomia Patolégica y
el estudio inmunohistoquimico fue positivo
para el marcador CDl1a, caracteristico de esta
enfermedad.

El tratamiento instituido fue la administracién
de 40 mg/dia de metilprednisolona via oral, con
rdpida mejoria del dolor. Actualmente, la nifia se
encuentra bajo tratamiento, realizando controles
radiolégicos y exdmenes clinicos semanales
para documentar la respuesta al tratamiento y
controlar los posibles efectos adversos.

Ficura 2. Tomografia axial computada de torax con
reconstruccion
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DISCUSION

La histiocitosis es una enfermedad
caracterizada por la proliferacién clonal de
células de Langerhans en uno o mds 6rganos, que
incluyen el hueso, la piel, los ganglios linféticos,
los pulmones, el higado, el bazo y la médula ésea.!
Representa menos del 1% de las enfermedades
tumorales en pediatria."* El 6rgano mds
frecuentemente afectado es el hueso, y la mayoria
de estas lesiones son solitarias. La calota es el
hueso més frecuentemente comprometido (80%)
y es la localizacién menos agresiva y con mejor
prondstico, seguida en orden por la mandibula, el
fémur, la pelvis, las costillas, la columna vertebral,
la escdpula, el humero, el sistema nervioso central
(SNQC) y la clavicula.® La mayoria de los pacientes
descritos en la bibliografia con compromiso
esternal aislado al momento del diagnéstico no
desarrollaron lesiones en otros huesos.”!

S5i bien la localizacién ésea es predominante,
la afectacién esternal es rara. Hasta el afio 2012,
se reportaron diez casos similares, de los cuales
solo nueve presentaron lesion esternal exclusiva.®
Las manifestaciones clinicas dependen del hueso
comprometido, y el dolor local es el sintoma mads
frecuente (90% de los casos), aumento de volumen
y sensibilidad por el proceso inflamatorio." La
mayoria de los pacientes presentan sintomas
con menos de dos meses de evolucién, aunque
las lesiones pueden ser clinicamente silentes.
El rango de formas clinicas de presentacién es
muy amplio, desde una lesién tnica que tiene,
generalmente, buen pronéstico y puede curarse
o remitir en forma espontdnea hasta formas
diseminadas graves que requieren tratamiento
quimioterapico.!

Histéricamente, el diagnéstico definitivo
se realizaba con microscopia electrénica, que
demostraba los grdnulos de Birbeck con las
tipicas inclusiones citoplasmaticas “en raqueta de
tenis”. En la actualidad, la certeza diagndstica se
realiza a través de la tinciéon inmunohistoquimica
para la proteina CD1a.5'?3 En el presente, se
describe como una proliferacién clonal de
células dendriticas CD1a+ con un componente
inflamatorio acompariante. Esta expansién clonal
de células CD1la+/CD207 y células dendritricas
mieloides puede presentarse a cualquier edad con
gran variabilidad clinica.!

Con respecto al diagnéstico, la radiografia
simple es, generalmente, el estudio inicial, pero
para definir la extensién del compromiso éseo,
se recomienda la TAC.? El patrén radiolégico
depende del hueso afectado y de la fase de la

enfermedad. Las lesiones agudas son, por lo
general, osteoliticas, con bordes mal definidos."

Los hallazgos clinicos y radiolégicos no son
especificos. Clinicamente, es necesario descartar
entidades benignas, como el sindrome de
Tietze (costocondritis); causas infectoldgicas,
como osteomielitis; neoplasias benignas, como,
por ejemplo, condromas y osteocondromas; y
procesos malignos, tales como sarcoma de Ewing,
osteosarcoma, linfoma y leucemia.

Existen distintas estrategias para el tratamiento
de la HCL con compromiso esternal tinico,
como la observacién, la inyeccién de esteroides
intralesionales o técnicas mds agresivas, como
el curetaje, quimioterapia o radioterapia.™
También estd descrita la administracion de
metilprednisolona por via oral.>® Existen reportes
en los que se utiliza indometacina en las lesiones
unifocales, incluso en la recurrencias, con buenos
resultados.' La frecuencia de recidiva en los
pacientes con lesiones aisladas es del 11%°!' y la
supervivencia a 5 aflos, en esta forma clinica, es
cercana al 100%.11°

CONCLUSION

La HCL con compromiso esternal tnico
constituye una presentaciéon poco frecuente
de esta enfermedad. Estdn descritos distintos
tratamientos para las formas solitarias, todas ellas
con excelente pronéstico. B
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