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RESUMEN

a histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una enfermedad  La presentacion inicial en cabeza y cuello es relativamente frecuente. Pre-
poco frecuente caracterizada por el acimulo de histiocitos anéma-  sentamos dos casos de HCL con sintomas otorrinolaringoldgicos. Se dis-
los, junto con linfocitos y eosindfilos en diferentes drganos y tejidos.  cuten aspectos relacionados con el diagndstico, evaluacion y tratamiento.

PALABRAS CLAVE: Histiocitosis de células de Langerhans. Granuloma eosindfilo. Cirugia de oido medio. Mastoides.
Enfermedades otorrinolaringoldgicas. Tumores de oido. Nifo.

ABSTRACT

LANGERHANS’S CELL HISTIOCYTOSIS
IN OTORHINOLARYNGOLOGY

angerhans’s cell histiocytosis (LCH) is an uncommon disease cha-  head and neck are frecuent sites of initial presentation. We present two
racterized by an accumulation of abnormal histiocytes, together  cases of LCH with otorhinolaryngologic symptoms. Current recommenda-
lymphocytes and eosinophils in various organs and tissues. The tions for diagnosis, evaluation and treatment of LCH are also discussed.
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INTRODUCCION

La histiocitosis X (HX) es una enfermedad que, a pesar
de ser conocida desde hace mas o menos un siglo, todavia
se desconocen aspectos relativos a su etiologia, patogenia,
determinantes evolutivos y resultados del tratamiento’.

Lichtenstein, en 1953, propuso el término histioci-
tosis X para un grupo de sindromes de origen desconoci-
do (granuloma eosindfilo, Hand-Schuller-Christian, Abt-
Letterer-Siwe) que se caracterizaban en el estudio
histolégico por la presencia de una proliferacién de histio-
citos con inclusiones citoplasmaticas denominadas «cuer-
pos X», que se identificaron como células de Langer-
hans?. Actualmente la denominacién de este proceso es
de histiocitosis de células de Langerhans (HCL), corres-
pondiendo a la clase | de la clasificacién de histiocitosis®.

Dada la gran expresividad clinica de esta entidad se
diagnostica mediante la identificacion de la célula de
Langerhans en las lesiones tipicas. A fin de obtener cri-
terios uniformes el Writing Group of the Histiocyte
Society diferencia varios niveles de diagndstico: de pre-
suncién (histologia convencional), diagndstico [inmu-
nohistologia (proteina S-100, a-D-manosidasa, ATP)] y
definitivo (identificacion de los granulos de Birbeck por
microscopia electronica o antigenicidad a T-6)°.

Presentamos 2 casos valorados en nuestra area.

CASOS CLIiNICOS

Caso 1

Nifa de 12 meses vista en ORL por presentar otitis
media complicada con abombamiento de regién mastoi-
dea y protusién de pabelldn auricular izquierdo. En la
otoscopia se observod estenosis inflamatoria del conducto
auditivo externo y en la radiografia de mastoides aumen-

Fig. 2. Piel con epidermis ulcerada e infiltracion difusa
de la dermis (HE x 400).

to de densidad mastoidea con integridad del bloque la-
berintico. Ante la sospecha de absceso subperidstico se
practicé mastoidectomia izquierda encontrando tejido en-
capsulado exteriorizado por destrucciéon de cortical mas-
toidea desde raiz de cigoma a apex, con integridad y
movilidad de cadena osicular, asi como de caja timpani-
ca, canal semicircular horizontal y conducto de Falopio.
La sospecha de granuloma eosindfilo se confirmé me-
diante estudio anatomopatoldgico (figura 1). Al completar
su estudio se observd afectacion cutanea (figura 2),
6sea y candidiasis vulvar (estadio Ill de Lavin) por lo que
se instaurd tratamiento poliquimioterapico. Actualmente,
tras 10 afios de seguimiento, esta asintomatica a nivel
clinico y radiolégico (figura 3).

Caso 2

Nifa de 5 anos con antecedentes de estomatitis, vul-
vovaginitis de repeticién, amigdalitis y otitis valorada por

Fig. 1. Infiltrado difuso de células de tipo histiocitario,
entremezcladas con eosindfilos (HE x 400).

Fig. 3. TAC de oido (caso 1).
Control postquirurgico.
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adenomegalia cervical de un afo de evolucién. Tras ex-
ploracién fisica y radiogréfica destaca la presencia de co-
lapso parcial del cuerpo de la D11, con areas radiolucen-
tes limitadas por finos septos en D11, D12, L1 y 11° arco
costal izquierdo. Se completa estudio observandose area
radiolucente ovoidea en tercio proximal de diafisis femoral
sin afectacion endostal ni reaccién peridstica. Con la sos-
pecha diagnodstica de histiocitosis X es enviada a nuestro
centro de referencia, donde se confirma la enfermedad.

DISCUSION
Epidemiologia

La incidencia de HCL en la poblacién pediatrica es
de 3 casos por millén por afo, con una prevalencia de
uno cada 50.000, pudiendo presentarse en cualquier
momento de la vida, aunque aproximadamente el 50%
de los casos aparecen por debajo de los 15 afios. La
distribuciéon por sexos (hombre:mujer) es de 2:1, aunque
la incidencia es mayor en varones que cursan con mani-
festaciones pulmonares™.

Patogenia

Aunque su patogenia es desconocida (se postularon
teorias traumaticas, virales, bacterianas, metabdlicas), lo
mas probable es que la HCL sea la expresion de un
trastorno inmunoldégico ya que la histologia es similar a
la de enfermedades de naturaleza inmunorreactiva y los
pacientes presentan disminucion de los linfocitos supre-
sores (CD8). Hay evidencias de que la alteraciéon inmu-
noldgica estaria regulada por linfoquinas y otros factores
de crecimiento que alterarian la migraciéon y maduracion
de las células de Langerhans'®.

Manifestaciones clinicas

La expresion clinica de la enfermedad es muy variable
y depende de la localizacion de la lesién. Clasicamente se
distinguen tres cuadros clinicos: Granuloma eosindfilo (ha-
bitualmente Unico y de afectacion 6sea), Enfermedad de
Hand-Schuller-Christian (de curso crénico y con la expre-
sién clinica tipica de exoftalmos, diabetes insipida y lesio-
nes déseas craneales) y Enfermedad de Abt-Letterer-Siwe
(de curso agudo y afectacién multisistémica). La existen-
cia de multiples formas intermedias hace que se distingan
las formas agudas (invasivas, multiorganicas, en nifios
menores de 2 afnos) de las crénicas (menos extensas, a
veces monotdpicas, en niflos mayores)®.

Es llamativa la existencia de lesiones en la piel Ulce-
ro-costrosas que pueden evolucionar a papulo-ulcera-
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das. Es clasica también la afectacion del sistema endo-
crino, principalmente la diabetes insipida dentro del cua-
dro de enfermedad de Hand-Schiiller-Christian, hipogo-
nadismo, retraso de crecimiento, hipotiroidismo... Son
muy frecuentes también la afectacion del sistema hemo-
poyético (esplenomegalia, anemia, neutropenia y trom-
bopenia), el aparato digestivo (diarreas, malabsorcion,
hepatomegalia) y las alteraciones éseas —en ocasiones
unico signo de enfermedad— con la presencia de granu-
lomas eosinodfilos (exoftalmos, tumefaccion de encias,
aplastamientos vertebrales, lesiones éseas liticas, en sa-
cabocados...). El pulmén y el sistema nervioso participan
menos a menudo en la patologia de la HCL".

La localizacién en la esfera ORL varia segun los au-
tores entre el 60% y el 90%, afectando a craneo, piel de
meato auditivo externo, ganglios linfaticos cervicales,
hueso maxilar y hueso temporal preferentemente, en
muchos casos es la Unica area afectada*’. El granuloma
eosindfilo se presenta en el 70% de los casos localizado
en cabeza y cuello®. La otitis externa puede aparecer en-
tre el 24% y 50% de los casos**.

Diagnostico

Tras la identificacion de células de Langerhans se
precisa: un estudio de extension que comprendera histo-
ria clinica completa y exploracion fisica, hemograma,
bioquimica hepatica, radiografia de térax y rastreo dseo.

Otras pruebas en ocasiones necesarias serian: TAC
o RNM, TAC hepatica, osmolaridad urinaria tras depriva-
cion hidrica y otros estudios endocrinoldgicos, audiome-
tria, aspirado de médula dsea y estudios inmunoldgicos.

Clasificacion

La HX se suele clasificar segun la extensién, coinci-
diendo con la nomenclatura de granuloma eosindfilo si la
lesion es localizada (en craneo, hueso temporal o hue-
sos faciales), enfermedad de H-S-C si la lesiéon es multi-
focal (dos o mas lesiones de partes blandas, cutaneas u
6seas con o sin alteraciones endocrinas) y enfermedad
de L-S si hay disfuncidon de 6rganos vitales [alteraciones
de enzimas hepaticas, o lesiones en pulmén, cerebro
(excluida hipdfisis), médula 6sea u otros]. La presencia
de infiltrados en Rx de térax o esplenohepatomegalia no
es suficiente para asegurar la afectacion organica'.

Tratamiento

En las formas monotdpicas, la terapia local es la ideal
mediante curetaje de la lesidn o inyeccion de corticoides
en el granuloma, reservando la radioterapia local a baja
dosis en caso de progresion de la lesidon por sus muchas
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complicaciones®. En el caso 1 practicamos mastoidecto-
mia a modo de curetaje estando actualmente asintomati-
co. En caso de otitis que no mejoran con corticoides se
debe emplear gotas de mostaza nitrogenada®.

En las formas multisistémicas se pueden usar la qui-
mioterapia y la inmunoterapia. El tratamiento inicial es
con prednisolona y en caso de fallo, etopdsido o alcaloi-
des de la vinca (vincristina). La inmunoterapia (timoesti-
mulina, timopoyetina, supresina TE y A) aunque se reve-
la como prometedora quedaria en segundo plano'.

Evolucion y prondstico

La evolucién de estos enfermos es sumamente va-
riable. Hay lesiones que desaparecen espontanea-

mente, otras recurren una y otra vez hasta que ceden
con variados tratamientos, y otros enfermos evolucio-
nan a la muerte (10%)"%; en cualquier caso el 50% de
los pacientes quedaran con morbilidad que incluye
sordera, problemas ortopédicos y diabetes insipida®.
Recientes trabajos postulan el tratamiento plurifar-
macolégico con tasas de supervivencia de mas del
60% en pacientes de alto riesgo tras mas de tres
afios de seguimiento®.

Hay unos criterios prondsticos que valoran y puntuan
el nimero de érganos afectos (mayor o menor de cua-
tro), la existencia o no de alteraciones funcionales y la
edad del paciente (mayor o menor de 2 afos) que resul-
tan en un estadiaje en 4 estadios, de manera que los
estadios Il y IV tendrian peor prondéstico®.
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