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Resumen

Introduccion: La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es un trastorno histiocitico raro y su incidencia exacta se
mantiene desconocida; se ha diagnosticado en todos los grupos de edad, pero es mds comun en los primeros 3 afios de
vida. Se caracteriza por lesiones tnicas o multiples de tipo osteolitico causadas por proliferacion clonal de células histolo-
gicamente similares a las células de Langerhans; su presentacion clinica es heterogénea. Caso clinico: Presentamos el
caso de una paciente de sexo femenino de 7 afos, con dificultad para la marcha y debilidad progresiva en los miembros
inferiores de 5 dias de evolucion. A la exploracion fisica presenta hallazgos concordantes con sindrome piramidal e hipoes-
tesias de miembros inferiores. Se realizd resonancia magnética (RM) de columna y tomografia computarizada de craneo
simple, que descarto patologia intracraneal. En la RM de columna se detectd vertebra plana con extension epidural y para-
vertebral, por lo que se inicid manejo con esteroides y se indicd descompresion quirdrgica. Se realizé reseccion parcial y
biopsia de la lesion. Debido a los hallazgos histologicos y la presencia de marcadores positivos para CD1a y CD207, se
confirmd el diagndstico de HCL. Conclusiones: La HCL es una enfermedad poco frecuente y de dificil diagndstico por su
presentacion heterogénea. El granuloma eosinofilico y la vértebra plana como hallazgos imagenoldgicos pueden orientar el
diagndstico, aunque siempre se debe confirmar histologicamente.
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Langerhans cell histiocytosis with vertebral involvement

Abstract

Background: Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a rare disease, more common in the first three years of life. It is charac-
terized by single or multiple osteolytic lesions due to clonal proliferation of cells histologically similar to Langerhans cells; its
clinical presentation is heterogeneous. Case report: 7-year-old female patient with 5 days of progressive lower extremity
weakness and difficulty to walk. Physical exam findings were consistent with pyramidal syndrome and lower extremities
hypoesthesia. Magnetic resonance imaging (MRI) of spine and cranial computed tomography (CT) were performed. Intra-
cranial pathology was ruled out. The MRI findings showed vertebra plana with epidural and paravertebral involvement, so
treatment with steroids and surgical decompression initiated. Partial resection and biopsy of the lesion was performed. Due
to histological findings and positive CD1a and CD207 markers, diagnosis of LCH was confirmed. Conclusions: LCH is an
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uncommon disease with a challenging diagnosis due to its heterogeneous clinical presentation. Eosinophilic granuloma and
vertebra plana as imaging findings may guide the diagnosis. However, it should always be confirmed with histological evi-

dence.

Key words: Langerhans cell histiocytosis. Granuloma. Spinal injury.

Introduccion

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es
una enfermedad caracterizada por lesiones Unicas o
multiples de tipo osteolitico, secundarias a una prolife-
racion clonal de células histolégicamente similares a
las células de Langerhans en uno o varios érganos'.

En los nifos, la histiocitosis se clasifica en clase | o
histiocitosis X; clase Il o sindrome hemofagocitico
(asociado a infeccion o familiar); y clase Il o histioci-
tosis maligna, leucemia monocitica aguda y el verda-
dero linfoma histiocitico.

La HCL es un trastorno histiocitico raro y su inciden-
cia exacta se mantiene desconocida. Se ha diagnosti-
cado en todos los grupos de edad, pero es mas comun
en los primeros 3 afos de vida. La incidencia reportada
se estima entre 3 y 5 casos por cada millén de nifios
y 1 a 2 casos por cada millén de adultos®2.

La presentacion clinica es heterogénea; varia segun
el sitio de la lesién y la edad de presentacion clinica,
siendo las mas comunes las lesiones liticas en el hue-
so®. En la poblacién pediatrica, el sitio mas frecuente
es el craneo, en el 40% de los casos; en los adultos
se presenta predominantemente en la mandibula (30%)
y en las extremidades (17%). Pocos casos de HCL se
han reportado en la literatura con compromiso de cuer-
pos vertebrales en la poblacion pediatrica®“.

A continuacion, se describe el caso de una paciente
a quien se le diagnosticé HCL con compromiso verte-
bral y de tejidos blandos adyacentes.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino, de 7 afios de edad, que
acude a consulta por un cuadro clinico de 5 dias de
evolucién consistente en dificultad para la marcha
asociada a multiples caidas desde su propia altura y
disminucion progresiva de la fuerza en los miembros
inferiores, sin otra sintomatologia asociada.

Al examen de ingreso se encontraba sin alteracion
en sus signos vitales y con una exploracion fisica ge-
neral normal. En el examen neuroldgico no se encontrd
déficit en los pares craneales. Al evaluar la fuerza
muscular, la paciente presentaba disminucion de la
fuerza en los miembros inferiores (4/5), sin alteracion

en los miembros superiores. Los reflejos miotendinosos
mostraron hiperreflexia rotuliana y aquiliana bilateral
junto con respuesta plantar extensora bilateral (signo
de Babinski). Presentaba hipoestesia para todas las
modalidades sensitivas, con nivel T10.

Al ingreso a la institucion, la paciente fue valorada
por pediatria. Por el hallazgo de sindrome piramidal e
hipoestesias en los miembros inferiores, se sospechd
lesion a nivel tordcico, por lo que se solicité resonancia
magnética (RM) de columna y tomografia computariza-
da (TC) de craneo simple para descartar otros diag-
nosticos diferenciales.

La TC descart6 patologia intracraneal; sin embargo,
la RM de columna (Fig. 1) evidencié una lesion de se-
fal intermedia en T1 y T2 comprometiendo el cuerpo
vertebral T9, con fractura patoldgica por compresion
axial con extension al canal espinal y los tejidos blan-
dos paravertebrales, condicionando compresion medu-
lar con mielopatia radioldgica. El componente epidural
present6é unos diametros aproximados de 36 x 33 x
10 mm; se asocié con una discreta alteracion en la
sefial del muro posterior de los cuerpos vertebrales
adyacentes por infiltracion contigua. Dado el hallazgo
de vertebra plana con extension epidural y paraespinal
en una nifa de 7 afos, se considerd, como primera
posibilidad, HCL en T9 con compromiso por contigui-
dad de T8 y T10.

Por los hallazgos descritos se dio inicio al tratamien-
to con esteroides y se realizé descompresion quirdrgi-
ca con laminectomia de T8-T9, encontrando un tumor
gris rojizo friable no aspirable, vascularizado, que com-
prometia los pediculos de T8-T9 y con invasion del
canal raquideo en el 100%. Se realizé reseccion parcial
y biopsia de la lesion.

La paciente presentd una evoluciéon posquirdrgica
adecuada, sin nuevo deterioro neurolégico, con una
recuperacion completa de la fuerza y la sensibilidad en
los miembros inferiores en la primera semana
posoperatoria.

La valoracién histolégica del material resecado
mostr6 una proliferacion hipercelular de células, como
linfocitos maduros, eosindfilos, neutrdfilos, algunos
plasmocitos y presencia de unas células grandes irre-
gulares (algunas con nucleos con hendiduras, otras
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Figura 1. Resonancia magnética de columna en la que se
evidencié una lesion de sefial intermedia en T1 y T2
comprometiendo el cuerpo vertebral T9, con fractura
patolégica por compresion axial con extension al canal
espinal y los tejidos blandos paravertebrales,
condicionando compresion medular con mielopatia
radiol6gica.

con nucléolo prominente y citoplasma espumoso). Los
hallazgos morfoldgicos descritos sugieren un trastorno
linfoproliferativo, que incluia como primera posibilidad
diagnostica la HCL; se realizé inmunohistoquimica de
la biopsia y se encontraron marcadores CD1a y CD207
positivos, confirmando el diagndstico de HCL.

Posterior al diagnostico de HCL, la paciente fue so-
metida a tratamiento con vinblastina y prednisona por
6 semanas.

Discusion

La HCL es un trastorno histiocitico de etiopatogenia
desconocida®®. Tiene una sintomatologia y una pre-
sentacion clinica heterogéneas; es mas comun en la
poblacion pediatrica y afecta el sistema dseo en el 77%
de los casos, la piel y las mucosas en el 39%, los no-
dulos linfaticos en el 19% y el higado en el 16%°".

Si bien el 77% de las lesiones en la HCL son de
compromiso 0seo, la localizacion vertebral, como en la
paciente descrita en este caso, es rara’. De acuerdo
con la literatura, solo el 1-8% de todos los casos tienen
compromiso vertebral®®. Usualmente, las lesiones mul-
tifocales se presentan en menores de 3 afos, y las
lesiones Unicas ocurren en pacientes adultos.

La paciente descrita en este caso debut6 con dificul-
tad para la marcha y paraparesia espastica. Estos

hallazgos también son poco frecuentes en pacientes
con HCL, pues los sintomas mas comunes son la pre-
sencia de exantema, disnea, taquicardia, polidipsia, lin-
fadenopatias y pérdida de peso'”. La sintomatologia se
deriva de la localizacion de la lesién y del compromiso
multisistémico. Dado el compromiso Unico vertebral de
la paciente, la sintomatologia es extrafia y poco con-
cordante con la HCL.

En la HCL con compromiso vertebral, la manifestacion
mas comun es el granuloma eosinofilico, asi como la
presencia de un conglomerado de células de Langerhans,
linfocitos, macréfagos, eosindfilos y células gigantes!.
La imagen radioldgica caracteristica es el aplanamiento
vertebral'!, como presentaba la paciente.

El diagnostico de HCL se realiz6 con una biopsia
confirmatoria de la lesion, con histoquimica positiva
para receptores CD1a y CD207. Siendo una enferme-
dad tan poco comun y con sintomatologia heterogé-
nea, se deben plantear diagnosticos diferenciales. Las
vértebras planas también se observan en enfermeda-
des neoplasicas, como el sarcoma de Ewing, el osteo-
sarcoma, el linfoma y la leucemia, y en patologias in-
fecciosas como la tuberculosis y la osteomielitis'-'3.
También deben considerarse enfermedades de trastor-
nos histiociticos, como la enfermedad de Erdhei-Ches-
ter, el xantogranuloma juvenil y la linfocitosis
hemofagocitica'™.

En cuanto al tratamiento, se debe iniciar el enfoque
diagndstico con una estratificacion del riesgo y clasifi-
car la enfermedad dependiendo de cuantos sistemas
compromete. La Histiocyte Society' sugiere, para el
tratamiento de la HCL, una combinacion de prednisona
con vinblastina inicialmente por 6 semanas; este trata-
miento ha demostrado poca toxicidad y excelentes re-
sultados. Las dosis recomendadas son 40 mg/m? al dia
de prednisolona por 4 semanas y 6 mg/m? semanal de
vinblastina por 6 semanas'®.

La Histiocyte Society' recomienda realizar segui-
mientos en el primer afo de tratamiento por el riesgo
de toxicidad de los medicamentos. Por el compromiso
vertebral de la paciente descrita, se sugiere realizar un
seguimiento clinico cada 6 semanas, pruebas de labo-
ratorio (funcion hepatica y renal, osmolaridad sangui-
neay urinaria, hemograma) cada 3 meses, e imagenes
diagndsticas solo si se sospecha una recidiva
tumoral's.

La frecuencia de recidiva en los pacientes similares
al caso presentado anteriormente es muy baja, cercana
al 5%, lo cual indica un buen prondstico'®. Si se eviden-
cia algun tipo de recidiva, debe realizarse otro esquema
con prednisolona, vinblastina y mercaptopurina. Se ha
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reportado hasta el 85% de éxito con este tratamiento
de segunda linea". El seguimiento se debe realizar con
controles imagenoldgicos y bioquimicos.

El prondstico en la enfermedad focal es muy bueno.
En el caso de la enfermedad sistémica, el 60% de los
pacientes que la presentan tienen un curso crénico,
siendo necesario buscar otras lineas de tratamiento.

La HCL es una enfermedad poco frecuente, con una
clinica heterogénea de dificil diagndstico, y la presen-
tacion vertebral es muy rara. La presencia de vértebra
plana orienta al diagndstico, pero debe confirmarse
con una evaluacion histologica de la lesion.
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