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RESUMEN

Las histiocitosis son trastornos raros caracterizados por la acumulacion de células dendriticas o macréfagos en
diversos 6rganos, con predileccién por la piel y el hueso ®. Su comportamiento clinico varia desde formas leves
hasta potencialmente mortales @. La primera clasificacion de histiocitosis de 1987 @ constaba de tres categorias:
células de Langerhans (HCL), no relacionadas con LC (HCNL) e histiocitosis malignas (HM). Estas neoplasias in-
flamatorias pueden presentarse en formas limitadas, difusas o con compromiso multiorganico @, y manifestarse
de miltiples maneras e imitando a otras enfermedades, por lo que representan un desafio diagnostico para la
clinica.

PALABRAS CLAVE: Histiocitosis de células de Langerhans; Histiocitosis de células no Langerhans; Reticu-
lohistiocitosis autoinvolutiva congénita (enfermedad de Hashimoto-Pritzker).

LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS: AN UPDATE BASED ON A REAL
CASE

SUMMARY

Histiocytoses are rare disorders characterized by the accumulation of dendritic cells or macrophages in various
organs, with a predilection for the skin and bone @. Its clinical behavior varies from mild to life-threatening
forms®. The first classification of histiocytosis in 1987 ® consisted of three categories: Langerhans cell (LCH),
non-LC-related (HCNL), and malignant histiocytosis (MH). These inflammatory neoplasms can present in limited,
diffuse forms or with multiorgan involvement “, and manifest in multiple ways and mimic other diseases, which
is why they represent a diagnostic challenge for the clinic.

KEY WORDS: Congenital self-healing reticulohistiocytosis (Hashimoto-Pritzker disease); Cutaneous neo-
plasms; Langerhans cell histiocytosis; Non-Langerhans cell histiocytosis.
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INTRODUCCION

Las histiocitosis son trastornos raros caracterizados por
la acumulacién de células dendriticas o macrofagos
en diversos organos, con predileccién por la piel y
el hueso @. Su comportamiento clinico varia desde
formas leves hasta potencialmente mortales ©. La
primera clasificacion de histiocitosis, de 1987 ©,
constaba de tres categorias: células de Langerhans
(HCL), no relacionadas con LC (HCNL) e histiocitosis
malignas (HM). Estas neoplasias inflamatorias
pueden presentarse en formas limitadas, difusas o
con compromiso multiorganico @, y se manifiestan
de miltiples maneras e imitan a otras enfermedades,
por lo que representan un desafio diagnostico para la
clinica.

Actualmente, la clasificaciéon vigente @ comprende
cinco grupos, segin criterios clinicos, patologicos y
moleculares, lo que permite una mejor comprensiéon
y manejo de estas enfermedades. Los cinco grupos
principales de histiocitosis, de acuerdo con la
clasificacion actual son:

1. Histiocitosis de células de Langerhans (HCL): es
el grupo mas comiin y comprende enfermedades
como la enfermedad de células de Langerhans
(ECL) v la histiocitosis de células de Langerhans
multisistémica (HCLM).

2. Histiocitosis de células no Langerhans
(HNL): incluye un conjunto heterogéneo de
enfermedades caracterizadas por la proliferacion
de histiocitos que no son células de Langerhans.
Los ejemplos incluyen histiocitosis de células de
Erdheim-Chester (HEC) histiocitosis de células
plasmacitoides (HCP).

3. Histiocitosis malignas (HM): este grupo incluye
histiocitosis maligna, histiocitosis dendritica
neoplasica y otras histiocitosis malignas.

4. Histiocitosis hemofagocitica (HH): la HH se
caracteriza por una activacion excesiva de
macroéfagos y puede presentarse como una
enfermedad primaria o secundaria a otras
condiciones.

5. Histiocitosis asociadas a trastornos de la
inmunidad: este grupo comprende enfermedades
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donde las histiocitosis son secundarias a un
trastorno de la inmunidad subyacente, como
el sindrome de activacibn macrofagica y las
histiocitosis asociadas a inmunodeficiencias
primarias.

Esta clasificacion integrada permite una mejor
comprension de la patogenia, el diagnoéstico y el
tratamiento de las histiocitosis, lo que puede mejorar
significativamente el manejo clinico de los pacientes
con estas enfermedades.

Historicamente, las histiocitosis de células de
Langerhans (HCL) se clasificaban en enfermedad de
Letterer-Siwe, granuloma eosinofilico, enfermedad
de Hand-Schiiller-Christian vy reticulohistiocitosis
autoinvolutiva congénita (enfermedad de Hashimoto-
Pritzker); sin embargo, actualmente se clasifican segiin
el compromiso unisistémico o multisistémico, y focal
o multifocal dentro de un mismo 6rgano o sistema, y
si afecta un 6rgano considerado de alto riesgo, como
el higado, el bazo o la médula 6sea, mientras que el
compromiso de 6rganos distintos a estos es considerado
de bajo riesgo @. A su vez, se describe un subtipo
congénito, el cual se resuelve de manera espontanea
en la mayoria de los casos, antiguamente llamado
Hashimoto-Pritzker @; sin embargo, se han reportado
casos de histiocitosis congénita que no resuelven de
forma espontanea, con un curso impredecible ©.

CUADRO CLINICO

La mayoria de los pacientes presentan compromiso
unisistémico (70%) y, de estos, alrededor de un 50%
tiene compromiso de mas de un 6rgano de riesgo. Los
6rganos afectados con mayor frecuencia son los huesos
(80%), la piel (33%), la glandula hipofisis (25%), el
higado (15%), el bazo (15%), el sistema hematopoyético
(15%), los pulmones (15%), los linfonodos (5%-10%) y el
sistema nervioso central (2%-4%) ®. En todas las formas
de la enfermedad pueden presentarse sintomas y signos
como fiebre, letargia y pérdida de peso ©. A pesar de que
el compromiso cutaneo sea el segundo en frecuencia,
en pacientes menores de 2 afios es la manifestacion mas
comiin @, Cuando el compromiso cutaneo esta presente,
de un 87% a un 93% de los pacientes tienen compromiso
sistémico ®. Las manifestaciones cutaneas pueden ser
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papulas, pastulas eritematosas parduzcas o color de
la piel, descamativas y pueden simular una dermatitis
seborreica o dermatitis del pafial ©. En ocasiones
pueden manifestarse con un rash petequial con o sin
descamacion, costras y purpura @. Otras lesiones
reportadas incluyen xantomatosas, maculas hipo o
hiperpigmentadas, rash similar a la varicela, placas
eritematosas, liquenificadas, poiquilodermatosas
y tlceras ®. Las lesiones son frecuentemente
pruriginosas. Los sitios mas afectados son el tronco, el
rostro y el cuero cabelludo y la zona de paiial, aunque
puede ubicarse en cualquier localizacién, incluidas
las unas y las mucosas. El compromiso esquelético
mas frecuente es el de craneo, tanto en nifios como en
adultos, y radiograficamente se manifiesta con lesiones
osteoliticas asociadas a una reaccion periostica.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico de HCL se realiza con la presentacion
clinica, histologia e inmunohistoquimica. La histologia
muestra la presencia de un infiltrado inflamatorio de
eosindfilos, macrofagos y linfocitos T reguladores. Las
células de la histiocitosis de células de Langerhans
tienen unntcleo con formade granode caféy citoplasma
eosinofilo. El hallazgo de los granulos de Birbeck en la
microscopia electrénica ha sido reemplazado por la
presencia de marcadores inmunohistoquimicos, como
CD1a y CD207 (langerina). Otros marcadores futiles
son la proteina S100 y CD68; sin embargo, ninguno de
estos marcadores es exclusivos de esta enfermedad,
por lo que el diagnoéstico se realiza segiin el contexto
clinico-patologico. El estudio inicial recomendado
corresponde a una anamnesis y exploracion fisica
detalladas (poliuria, polidipsia, linfoadenopatias,
visceromegalias, mucosas, peso y talla), radiografia
de craneo, huesos largos y térax, hemograma, funciéon
hepatica, orina completa, electr6litos, creatinina,
glucemia en ayunas y ecotomografia de higado y bazo ©.
Otros estudios se realizan con base en las alteraciones y
los antecedentes iniciales de cada paciente. El enfoque
terapéutico va a variar segtin el 6rgano involucrado y el
namero de lesiones ©.

En nuestro caso, llama la atencién la lesion de
aspecto tumoral desde nacimiento; sin embargo,
el que esté asociada a otras lesiones papulares,
eritematoparduzcas y pustulosas en las mismas zonas
debe hacernos sospechar el diagnostico diferencial. Es

importante destacar que debe corresponder a las formas
congénitas y de resolucién espontanea, dado que
esta regla no siempre se cumple; por tanto, todos los
pacientes debiesen tratarse segiin las recomendaciones
de las guias.

La histiocitosis de células de Langerhans es una
patologia que, aunque rara, presenta desafios
diagnosticos significativos en el ambito de la
dermatologia pediatrica. A través de este caso
clinico buscamos no solo documentar un caso poco
comin, sino también resaltar la importancia de su
reconocimiento temprano y abordaje terapéutico
adecuado en la practica clinica.
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