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Histiocitosis de células de langerhans con compromiso vertebral
en un paciente pediatrico. Reporte de caso

Langerhans cell histiocytosis with vertebral involvement in a pediatric patient.
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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans es un trastorno raro en pacientes
pediatricos. Su presentacion clinica es heterogénea y puede afectar a
multiples 6rganos, incluidos los huesos. En el Pert no se cuenta con datos
exactos acerca de la prevalencia. Presentamos un caso de Histiocitosis de
células de Langerhans en un nifio que acudi6é a emergencia del Hospital
Nacional Edgardo Rebagliati Martins con historia de 2 semanas de dolor
dorsal asociada a paraparesia y pérdida de control de esfinteres. En la
resonancia magnética de columna se evidencio proceso expansivo a nivel
de la vértebra T7 que comprometia el canal espinal. Inmediatamente se
inici6 corticoterapia debido a la sospecha de sindrome de compresion
medular y se realizd exéresis mas biopsia del tumor que fue compatible
con Histiocitosis de células de Langerhans, motivo por el que se inicid
quimioterapia con Vinblastina. Finalmente, el paciente fue dado de alta
para continuar manejo ambulatorio por oncologia pediatrica.

Palabras clave: Histiocitosis, Vértebras Toracicas, Compresion de la
Médula Espinal.

ABSTRACT

Langerhans cell histiocytosis is a rare disorder in pediatric patients. The
clinical presentation is heterogeneous and can affect different organs,
including bones. In Peru, there is no exact data on prevalence. We present
a case of Langerhans cell histiocytosis in a child who came to the
emergency room of Edgardo Rebagliati Martins National Hospital with a
2 week history of dorsal pain associated with paraparesis and loss of
sphincter control. Magnetic resonance imaging of the spine showed an
expansive process at the level of the T7 vertebra that compromised the
spinal canal. Corticosteroid therapy was immediately started due to
suspicion of spinal cord compression syndrome and excision and biopsy
of the tumor was performed, which was compatible with Langerhans cell
histiocytosis, that was the reason why chemotherapy was started with
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Vinblastine. Finally, the patient was discharged to continue outpatient

management by pediatric oncology.

Key words: Histiocytosis, Thoracic Vertebrae, Spinal Cord Compression.

Mensajes principales

* Motivacion: Realizamos este estudio porque nos parecio interesante la presentacion clinica y el
manejo oportuno que se le dio al paciente con ayuda de las subespecialidades pediatricas. Le
hicimos un adecuado seguimiento hasta el dia del alta y vimos la mejoria neurologica.

* Principales_hallazgos: El principal hallazgo fue la lesion osteolitica expansiva en la vértebra T7

evidenciado en la tomografia y resonancia magnética de columna, ese hallazgo nos permitio tomar
decisiones inmediatas. Posteriormente la biopsia fue compatible con Histiocitosis de células de
langerhans.
e Implicancias: Nuestro reporte servira de experiencia en centros de gran complejidad para apoyar
en la toma de decisiones cuando se enfrenten a pacientes pedidtricos con deterioro neurologico
progresivo y presencia de lesiones en columna vertebral que podrian comprometer la médula

espinal.

Introduccion

La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL) es un trastorno poco frecuente en
pediatria, caracterizado por la proliferacion
clonal de células dendriticas en la piel o el
hueso, sin embargo, las formas
multisistémicas podrian afectar otros érganos
como los pulmones, el higado, el bazo, la
médula dsea y el sistema nervioso central (1).
Es también conocida como enfermedad de
Hand-Schiiller-Christian o histiocitosis X, que
son denominaciones histéricas dadas por sus
investigadores y basados en las caracteristicas
de la presentacion. En la ultima clasificacion
de la Histiocyte Society se acufi6 el término
Histiocitosis de Células de Langerhans,
ademds se considera una neoplasia mieloide
con un componente inflamatorio significativo
(2). El curso de la enfermedad es heterogéneo,
que va desde autolimitado hasta
potencialmente mortal (3).

La HCL puede presentarse a cualquier edad,

siendo el grupo etario predominante en los
menores de 15 anos, con edad media de
presentacion a los 30 meses de edad. La
incidencia anual es de 5 a 9 por 1 millén de
niflos menores de 15 afos y 1 por millon en
personas > 15 afios (4). La etiologia es
desconocida, pero estd asociada a una
predisposicion  genética con el antigeno
leucocitario humano como HLA-DRB1*03,
CW7 Y DR4 (5). Es una patologia
heterogénea desde el punto de vista de
presentacion clinica, que puede afectar a un
solo organo (HCL monosistémica)
aproximadamente en un 69% y que puede
subdividirse seglin se localice en un solo sitio
(unifocal) o en multiples zonas (multifocal).
Ademas, puede afectar a multiples 6rganos
(HCL multisistémica) (6). La HCL puede
considerarse de alto y bajo riesgo segun los
organos afectados. Cuando los organos
comprometidos son el sistema hematologico,
el bazo y/o el higado se clasifica como HCL
de alto riesgo. Afecta predominantemente los
huesos (80%), piel (33%), glandula pituitaria
(25%), higado (15%), bazo (15%), sistema
hematopoyético (15%), pulmones (15%) que
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es mas comun en adultos, ganglios linfaticos
en 5%-10% y el sistema nervioso central
excluyendo la hipéfisis hasta 4%. En relacion
al compromiso O&seo, la afectacion mas
frecuente es el craneo (54%) seguido del
fémur (21%) y las vértebras (16%) (7).

Para el diagnodstico se requiere una historia
clinica detallada, imagenes,
inmunohistoquimica y estudios
anatomopatologicos del organo afectado en
donde se evidencie la infiltracion tisular por
histiocitos, asi como las caracteristicas
inmunofenotipicas de células de Langerhans
(expresion de CDla y/o CD207). El
tratamiento se realiza segin el momento del
diagnostico y el estadiaje (8).

Debido a lo infrecuente de la HCL en nifios,
cuya localizacion mas frecuente de
presentacion monosistémica es a nivel 0Oseo,
especialmente en craneo; presentamos el caso
de un escolar de 12 afios con diagndstico de
HCL que inicid con dolor dorsal progresivo
asociado a sindrome compresivo medular
secundario a compromiso de la vértebra T7.

Reporte de Caso

Paciente varon de 12 afios, sin antecedentes de
importancia, acudi6 al  Servicio de
Emergencias del Hospital Nacional Edgardo
Rebagliati Martins en febrero del 2024 con un
tiempo de enfermedad de 2 semanas, que
inicié con dolor dorsal progresivo asociado a
una leve parestesia de MMII. El dia de ingreso
se agregd paraparesia asociada a pérdida de
control de esfinteres vesical y anal. En los dias
previos fue evaluado en otro hospital en donde
se le realiz6 estudios de iméagenes en cerebro y
columna que no fueron concluyentes para
ninguna patologia, posteriormente fue dado de
alta con previa indicacion de signos de alarma.

En el examen neurologico inicial estaba
lucido, orientado en tiempo, espacio y

persona; los pares craneales estaban
conservados. Presentaba paraparesia (escala
de Daniels 1/5), signo de Babinski negativo,
pupilas isocoricas y reactivas a la luz. Los
reflejos osteotendinosos, el tono y el trofismo
muscular estaban conservados. La sensibilidad
estaba ligeramente disminuida en ambos
MMIL.

Fue hospitalizado en el servicio de Pediatria
con diagnostico presuntivo de paraparesia
subaguda y se solicito exadmenes de
laboratorio, tomografia axial computarizada
(TAC) y resonancia magnética (RMN)
cerebral y de columna con contraste. Los
exdmenes de laboratorio: Hemograma, perfil
de coagulacion, funcion hepética y renal,
examen de orina, hemocultivo, urocultivo,
perfil TORCH, serologias para hepatitis y VIH
no mostraron alteraciones. Dentro de los
marcadores inflamatorios, la Proteina C
reactiva estaba ligeramente incrementada
(7mg/dL).

En la TAC y RMN cerebral no se evidenciaron
alteraciones. En la RMN de columna (figura
la) y la TAC de columna (1b) se evidencia
proceso expansivo osteolitico a nivel de la
vértebra T7, que compromete la apofisis
espinosa, los pediculos y la parte posterior del
cuerpo vertebral; también compromete la
estructura 6sea del canal raquideo. Con los
resultados de imagenes fue evaluado por el
servicio de neurocirugia pediatrica quienes
sugirieron inicio de corticoterapia
(Dexametasona) debido a la sospecha
diagnostica de sindrome de compresion
medular por probable tumor vertebral
maligno. 3 dias después del ingreso, el
paciente fue programado para pase a sala de
operaciones en donde se realizd laminectomia
de vértebras T6, T7 y T8 mas exéresis y
biopsia del tumor dorsal extramural vy
artrodesis vertebral posterior de T5-T6 y T8-
T9. El tiempo operatorio fue de 6 horas y la
posterior evolucién neurologica fue favorable.
Luego de la cirugia se realizO RMN de
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columna (Figura Ic). 5 dias después del
ingreso el paciente logréd el control de los
esfinteres. Una semana después el resultado
anatomopatoldgico e inmunofenotipico fue
compatible con HCL con compromiso en
vértebra T7. El dia 24 inicid tratamiento con
Vinblastina mds Dexametasona. El paciente
fue dado de alta el dia 26 de hospitalizacion
para continuar manejo ambulatorio 'y
seguimiento por oncologia pediatrica.

Discusion

La HCL es un trastorno infrecuente en
pediatria, la incidencia anual es de 5 a 9 casos
por 1 milléon de nifios menores de 15 afios (4).
La forma multisistémica es mas frecuente en
menores de 3 afos, mientras que la unifocal es
mas frecuente en la infancia tardia (9). Los
hombres son afectados con mayor frecuencia
que las mujeres, en una proporcion de 2:1; sin
embargo, la forma multiorgdnica es mas
comun en mujeres (10). Un estudio realizado
en Argentina encontr6 que la enfermedad
multisistémica estaba asociada con un peor
prondstico y mayor mortalidad en nifios (11).

Una serie de casos desarrollada en Colombia
por Ariza et al, halld compromiso
multisistémico en 47% de nifios, con una
mortalidad durante el periodo de seguimiento
de 20.5% (12). En el Pert no se cuenta con la
incidencia exacta de HCL, y los pocos casos
reportados mencionan compromiso
hematolégico y o6seo, pero sin afectacion
espinal. Murga et al reportaron el afio 2020 un
caso de HCL en columna vertebral tordcica en
un nifio de 11 afios previamente sano que
ingresd a emergencias del Hospital Guillermo
Almenara con un dolor lumbar de 6 meses de
evolucion (13). Otro caso en los ultimos afios
en nuestro pais fue el de una nifia de 4 afios
con HCL y compromiso litico en la diafisis
proximal del fémur, reportado el 2016 por
Maza et al (14).

En un estudio de cohortes realizado en
Shanghai, China entre 1996 y 2010; que
incluy6 36 adultos y 40 nifos entre los 7y 17
anos, con diagnostico de HCL con
compromiso espinal, reportaron que la
presentacion mas comun de sintomas en nifos
fue la cervicalgia o dorsalgia en un 93% de los
pacientes, el movimiento restringido de la
columna en un 75%, deformidad en 30%,
sintomas neuroldgicos en 33%, que incluyd
déficits sensoriales en 100%, déficits motores
en un 77%, disfuncion intestinal y vesical en
el 23%. En comparacion con los 36 adultos,
los nifios tuvieron tasas mas altas de
deformidad, pero menor tasa de sintomas
neurologicos (p <0,005 para cada uno), y tasas
similares de dolor y restriccion de movimiento
(15). Nuestro paciente debut6 con dolor dorsal
progresivo, paraparesia y posterior pérdida de
control de esfinteres.

Cuando la HCL se presenta en la columna
vertebral puede ocasionar el llamado sindrome
de compresion medular maligna (SCMM), que
es una emergencia oncoldgica rara y muy
temida en pediatria. Su pronostico es malo y
puede generar complicaciones como paralisis
permanente, afectacion sensorial y disfuncion
de esfinteres (16). En un estudio retrospectivo
realizado en Italia por Martino et al en nifios
menores de 18 afios con  diagndsticos
oncologicos se concluy6 que la principal causa
del SCMM fue el tumor de tipo extradural en
63% (mas frecuente fue el neuroblastoma) a
comparacion del Intradural/Extramedular en
15.9% (el mas frecuente fue la metastasis ) y
el intramedular (20.4%); ademas, este
sindrome se presentd predominantemente
como debut de neoplasia maligna (75%) a
comparacion de nifios con diagnostico
neoplésico previo. Este estudio so6lo encontrd
un caso de metastasis de sarcoma de Ewing
con origen en la columna vertebral y
compromiso de T2-T4 (17). En nuestro
paciente, la causa del SCMM fue el
compromiso de la vértebra T7.
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Existe gran variedad de presentaciones
clinicas de HCL, las menos frecuentes son las
que implican mielopatia o radiculopatia, por lo
que ante la sospecha se amplia el estudio con
imagenes: RMN cerebral y de columna las
cuales no son especificas para identificar esta
patologia. En el presente caso, se realizo el
diagnostico debido a la clinica predominante
de compresion medular y al ser esta una
urgencia, fue necesaria la realizacion de
imagenes. Debido al compromiso litico, se
difirié la puncion lumbar ante el riesgo de
aumento de la presion intracraneal. Segln
recomendaciones de la EURO HISTIO NET,
el diagnostico implica la biopsia representativa
de lesion la cual con ayuda de 1la
inmunohistoquimica ~ se = mencionan 2
marcadores especificos como CDla y CD207
(Langerina) los cuales resultan definitivos
para confirmacion y diferenciacion de otras
patologias como Sarcoma de Ewing,
osteomielitis, angiomatosis oOsea, displasia
fibrosa de hueso, etc. Nuestro paciente
presento positividad para CDAla. Posterior al
diagnostico se ampliaron estudios sanguineos
e imagenoldgicos con el fin de determinar la
extension y guiar el enfoque terapéutico
(18,19).

La HCL es un trastorno de las células
dendriticas de origen mieloide perteneciente al
grupo L. Es consecuencia de la proliferacion
clonal de células de Langerhans. El
diagnostico definitivo es anatomopatologico
mediante biopsia, previa sospecha clinica y
por imagenes, siendo la RMN indicada cuando
hay compromiso vertebral para evaluar el
tejido blando circundante como en el presente
caso, cuyo cuadro clinico fue compresion
medular. El tratamiento depende del riesgo y
del sitio comprometido. En nuestro caso al
comprometer un solo 6rgano (hueso) y Unico
(vértebra T7) corresponde a la clasificacion
monosistémica unifocal. La quimioterapia y la
artrodesis raquidea estd indicada cuando hay
extension a tejido blando extradural vy
sintomas neuroldgicos (20). En nuestro

paciente se realizd quimioterapia posterior a la
exéresis y biopsia del tumor dorsal extramural
mas artrodesis vertebral posterior.
Posteriormente la evolucion neuroldgica fue
favorable.

Conclusiones
Para concluir, es importante reconocer que la

HCL con afectacion vertebral es una entidad
poco frecuente en nifios, su prondstico es

variable, pero puede provocar graves
complicaciones como SCMM  cuando
compromete la columna vertebral. Es

importante la sospecha inicial para evitar
retrasos en el diagndstico, el inicio del
tratamiento y la afectacion medular. Ademas,
con las nuevas terapias se ofrecen perspectivas
prometedoras para obtener mejores resultados
y evitar las complicaciones a futuro.

Aspectos éticos: Se obtuvo el consentimiento
informado por escrito del familiar del paciente
para que su informacion andénima se publique
en este articulo.
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Figura 1: (A) RMN de columna en corte sagital ponderado en T2, en
donde se observa lesion litica en vertebra T7 que compromete la apofisis
espinosa, los pediculos y la parte posterior del cuerpo vertebral. (B)
TAC de columna en corte corona donde también se observa lesion litica
en T7 con extension a partes blandas paravertebrales. (C) RMN de
columna en corte sagital ponderada en T2, luego de la cirugia, en donde

se evidencia elementos de fijacion metalica.

Figura 2: Examen histopatoldgico de la biopsia de la vertebra T7
A) El examen histolégico muestra histiocitos de células de Langerhans
con tincion de hematoxilina y eosina. En las figuras B y C se observa lo

mismo a mayor aumento. D) CD1A positive
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