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HISTIOCITOSIS 

Loe :!IÍndnmes llietiocitic•:i co1110 eran .:onocid•a preivia11ente 

y QCtual•e•te ••m•rad•e llieti•cit•:iia 1 fuer4• origiaal11ente 

cate¡!;orizios co11.• ne•plauias mali!;Aa.::i. J,ctufoll-weate el e••·
cept• 1la variad•. T 

Loe lliatiocit•2 ae define~ co•o c~lul~~ del aiete•a fa&•

c!tic• 11.011onuclear y el .::iistel'lla de c~lulao denditricae. La -

diterenciacidn de eat•o oiete~aa :ie car~cteriza p•r la el~~ 

ea.te secuencia( 3 ) s 

La c&lula madre he'latopey~tica pluripotencial. dd. origea.

a un progemit•r aieloide trip•tente capaz de diferenciar:ie

•• l!neae eritroide, aegacari•cit•/ eoaia.4!il• • gra.aul•cí

tic•/ aaor4fag•• El ~ranulocit• y •acr6fag• comparten uu -

progenit•r co11.úa 1 la colenia for•adora de la unLdi;i.d gra•ul.! 

cit• 11acr6:t'ag• • CPU- mu. Una !&.'tilia de 11.ormonas ,.11copr•

teicae llSl.Jaada colonia coA actividad estimulante( CSA ) ea

im,ertante reguladGra de la diferenclac14• aiel•ide. L•a -

linrocitoe T y 11acr6faeoa pueden acr e!ltlmulad•s para prod~ 

oir CSA. Lea factore:i in vivo •ue determinan ei la CPU/GM -

se diferencia a grnnulocito e macr4C•go •o es Di'n cenoclda. 

La CPU/ GM h•ce '!lle el ~ro:1.enecit•, el cuQl en el prtrv:er -

aacr4tago morfo16~1c1V1e•te ident1fica9le alca•ze la •~dula

&eea. ~eeterioraente cate se difereacia en •on•cit•H típi-
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Lao c61ulaa de la linea monocito macrdfago s1canzan una mu1-

titud de macrdfagos tioulnree. Estos macr6fngoa tieularea ~ 

aon parte de un sistema de drganoe que actúan como filtros -

para c6lu1ae nangu!neae viojao y microorganiemoa pntdgenoe-

Bepeo!ficamento eon mncrdfagoa eeplénicoa y c~lul.aa do KU1'

fter en el hígado, nlvooloa, nddulos linfiiticoa, m6dula deoo. 

oeteoclnatoa del hueso, macrdfego:J peritoneo.lea, célulnu de-_·· 

le. microglifl, tracto Rl.1mc.ntnr1o, o61ulno mn:narias y do in -

ter6e particular lna célula2 cpldermicae de Lnngerhnns en la 

piel.( I ) 

1a hiettocitoaie X oe refiere a un síndrome que incluyo -

la enfermedad do Letterer - 51wo, Hand - Schuler - Chriatie.n 

y el granuloma eoeinofílico. Existe otrn entidad conocida co 

mo hiatiocitoaia quo oemojn olinicrunonto a ln hietiooitoeieX 

variedad Lotterer - Siwo poro con diferencine hiatopatoldgi

c~e muy oignificntivno y que eo conoce como hiotiocitooia mn 

i1ena. e I,2,3,4,5) 

MANIFESTACIONES Cl.INI"AS: 

El eepoctro de lo enfermedad varia deode ln nfoccidn do

un huooo como el gr11uulomP;i eoeinofilico hasta la enfermedad 

diaeminndn que afecta piol, n6duloo linfáticoo, pulmdn, hí

gado, timo, bazo y mádula deen con e ein leeionee liticno.(I) 

Exiete una coneiderable aobrepooici6n de la patología en 

loa a!ndromoa de linfohietiocitosia eritrofagoci.tioa y en -

la hiatiocitosia maligna. { I ) 
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Dentro de la hietiocitoeie clásica ee describen tres en~er

medadee: 

J.- GRANULOMA E03INOPILICO; Caracterizado por lesiones loco

lizadae confinadas n1 hueso. Se encuentra predominante 

mente en niH.oe grande e y adul toe. &l a!ndro111e se corac 

teriza por leeionea deeae mtiltiples o solitarias. A me 

nudo oxluto dificultad pnrB. gunur pouo y oxii:Jte un ede 

me suave debido a infiltrado rodeando Q; la!:! lo!!ionos 

6sene. 

2.- HAND - SCHULLER- CHRISTIA!f: Con mliltiploa sitios de nfe~ 

cidn. Bxiate unu triudc1 clásica cnrncterizodn por def'ec

toe oaquol~ticoa, diabetee !nsipida y oxoftnlmoe. Se des 

cribe en niños por debAjo de los 2 n 5 a.Boa. El exofta1-

moa ao L\tribuyo a involucro deoo. Puedo hnbor p6rdido do 

loe dientea debido n infiltracidn mandibular. Ln diabetos 

inoípida con polidipain y poliuria ee debido a infiltra

cidn de ln pituita.ria posterior. Fa comiln ln otitie me 

dio. crdnica debidn a infiltl'ocidn de ln maetoidc!! y de 

la porcidn petroso del huoeo temporal.; no os rora la oti 

tia extorna. ( I ) 

3·- LETTERER - SIWEi Caractoriz11da por lceioneo viocera1oe 

profundas que afectan piol, hígado, bozo, nddulos lin

fd.ticoe, pulmdn y otros drp,anoe reticuloondotclialea. 

Se preoenta comunmonto en monorP.e de 2 ailoa. ClÍni

cnmente exiete dermatitio eeborreica, eccematozn, al-



- 5 -

gunee veces exantema purpdrico que afecta el cuero cabellu

do, canal.ea auditivos, abdomen y ~reao lntertrlginoena nai

como cara. El exantema puedo ser máculopapulnr o nddulopap~ 

lar. Puede haber ulcoraci6n eopecificom.ente en ó.reae inter

triginoeae. Batne óreao pueden oer puerta de entrudn de ªªE 
ala. Frecuentemente puede haber oidos húmedoe, linfadenopn

tie y hepatoesplenomogalia. En CAeO!J aeveroa puedo exiatir 

diefuncidn bepl..ticn con hipoprotrombinf!mifl y onormnlidndee 

en loe factores de lR congu.l.ncidn. En muchos cnaoo existen 

mo.nifostElcionefl do nfoctuc16n pulmonnr. ( I ) 

4.- HISTIOCITOSIS MllLIGtlA: Semeja tonto clínica y pntold -

gicll!Donto mucbue enferrocdnde~ hiot.ioc!ticne y algunoB 

linfomn11. 81 cunrlro cl!.nico e~ mu.V aimil.nr nl Lettercr 

Sivre. ( 3 

DIAGNO:.->TICO PATOLOGICOi 

EJ. diogndetico de hiatiocitooie ae huce en baoe n la

biopein que demuestro las cnrncter!sticnn hietopntoldgicoa. 

La apnriencin hintol.dp;icn tí:picn da ln hintiocitoein -

oa la proli~orocidn de hintiocitoe bien difercncindoe. A! 
guno.a otras cólulae 1nflamatorine talos como grnnul.icitoa, 

o6ein6filoa, ocnnione.l.mente linfooiton y cólulae plnemáti-

cae eat6n prcecntee. 

acumular col.esterol. 

Con el tiempo leo c6luln2 pueden•

Lno cólulne de Ls.ngerhsne que ea-

tan presentee en gran número en pulmón y nódulos linfáti-
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,E_Oe son prominentes en la hiotologie de leeionae hiatio

citicae. Eete hietiocito se caracterizn por la preeen

cio de gránuloo cooocidoe como Direbeck. Reciuntomente 

eo ba establecido una claeificnci6n hintoldAica dude por 

1a sociedad de hietiocitoi:iie. Ln ClHclficaci6n se rcco-

mienda pnre el dingnóstico e:Jtnndnr y p11ra el manejo del 

pnciente1 (2,4) 

CLASE I: HISTIOCITO~I3 DB CE'LULAS DE LANGERHAJIS. 

Abarca la.u típica~ histiocitonie X y su carectc

rietica pntol6gicn incluye l,!!prencncin de célulni:: de Lang

erhu.ne corno componentes ae la lanidn. Un diagnóatico pre

suntivo ae eeteblece cuando oe identificnn célulus de L&.ng

er"nne en un estudio convcncionul. Un dingndutico confia

ble se juotificn cunnrlo cct.oo hullo2goo se flCompoñon de lo 

proecncia de dou o m(ui de lHli aiguientes c11ractericticaa1 

tincidn poeitivn paro. ATPnan, proteinu S-100 o nlro D-rnano-

xidnae.. El dingn6atico definitivo requiere del hallazgo 

do gr6nuloa de llirbeck en lec c~lulnc ufectadac. Eatnu coro.s 

ter!aticos ce identifican mediante microscopio clcc~r6nics o 

demostración de detorrninantea T-6 en la eupnrficio de cGlu

lae involucrada.e. 1n ctiologin ele la hiatiocitoeie de C6-

lulae do LungerhWle no se ba esclarecido ain embargo, l& ex

periencia sugiere que ea una mnnifestoc16n de oborración 1n-

111unol6gice.. {2,4) 

CLASE 11 llISTIOCITOSIS DE FAGOCITOS ?t0NONUCLEARE$ OTRAS -

QUE NO SEA!~ CELtJLAS DE 1ANGERH.MlS. 
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Este grupo incluye enfermedades que ee carectoriznn 

por acdmulo de hiotiocitoe activo e y l.infocitoe poro ºr.!:! 

cialmente loo hiatiocitoo no son c~lulua de Langerhane. 

Lea doe patologiae más comunes eon le linfohiatiocitonie 

hemofngociticn (roticulooie familiar hemofegocíticn), la 

cual os familiar y lota! y el síndrome hcmofegocítico ªª.2. 
cindo a infocc16n el cunl ue rcl.ncionn con varion ngentee 

infeccioaoo. Las c11roctor!oticna dingndaticns incluyen 

evidencia de una ofectecidn oiut6micn con lcaion~e que -

tienen predilección por 016dula óseo, nddulou linfliticoa 1 

hígado, bezo y moninge2. Ln_2.células losionodna son lin-

focitos bonigno3 o hiotiocitos con gradoo variubloa do -

hemofagocitooie. La dlforcnciacidn con el a!ndromo hemo

fngoc!tico relacionudo a 1nfecc16n se hace con ln eviden

cio do un ngente in1'1,;Ccioao nuocindo o con lo hiotoriu f~ 

miliar. (2,4) 

CLA~E IIIs ENPEfi\jf::DADES IHSTIOCITICAS lr'A11GNAS. 

Eatna enfo~edndea aon ncoplat!iHa tnlee como leucemia 

monocitica, h1at1oc1toaia mo11gnn y linfomae hiatioc!ticoo 

verdaderos. (3,4) 

LEUCEMIA MONOCITICA AGUDA: so presento cufmdo la mtSduln 

deos tiene máa del 30% de monobluatoa y menos del 20~ do -

precursores granuloc!ticos. (4) 

HISTIOCITOSIS MALIGNA: incluye cualquiera de laa fonnaa 

que caracterizan n la hietiocitouie ordinaria, cdlulue into_! 

digitadas dendríticas o más raramente ctSlulaa do Lungerhana 

Las c6lulaa da.lladnc deben do tener caracter!aticns malignos 

y tener origen en el sistema fngoa.!tico mononuclear. (4}' 
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LINFO~AS HISTIOCITIC031 Difieren de la hietiooitoain 

maligna aunque son proceeos tumornlce máe que lesiones con 

ce1ularidad pobremente cohesiva. (4) 

TRATAMl~NTO: 

La filosofin del tratamiento ea uaar la mínima cantidad 

do terapia t6xicn porn controlar nwlquc no no erradique por 

completo lu eofermtldud. (1,2,6) 

TERAPIA LOC.\L1 

Aquolloa pflCil?nttln con tlnf~rrood•.nl que involucra un odlo 

hue:.Jo y un nlgu.noa canoa paciontoa con enfermedad que afecta 

ro~ltiplea hue2oa pueden n~r manojnrio~ con terapia local. A!. 

gunos pnciuntee que tienen le:Jione~ ncccaiblen se leo puedo 

prncticnr curctnj~. 

Puede eropleni•:.hi ~.u••1tni'1 radioactiva localizada utiliznn

doee deede 450 hustn 900 rndo en leaione:J poquefias Y 1500 --

rada en losioneo m&s grandeo. (6) 

Aquelloc pacientea con riesgo de onformedad eeque1ótica, 

p~rdidn visual cecunaaria n exoftnlmos, fr~cturne patoldgi

cna, colnpao vertebral, diabetes insípida o nquelloo que su

fren dolor oevero o adenopatía sintomática aun cuf.ltldO exiata.n 

roi11tiplea lesiones deben ractblr tarnpin radioactiva on eaaa 

areae. (6) 

TERAPIA SISTEMICA 

Se utiliza ln cldeicn terapia de loe enfermedades malig-
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Le mostaza nitrogenado, clorBl!lbucil, ciclofoefamida, 

eetoroidee, procarbazina, methotrexate, vicriatinn y --

vinblaetina, ce utilizan aolas o en co~binncidn. La -

reupueatn de loo pncientc2 a la qui~iotornpia vario de -

25 n 90%. (2,6) 

Algunos nr;ont.ec 1tlcnlinizonteo, el clornmbucil pnrt.!_ 

culnrmente deben evi t.arne debiclo al riel!F,O de mnlignidad 

inducida por ln quimioterapia. (2,6) 

El oiguientc proc;rrunu ea poetulndo por el In:::ti tu to -

Dnnn-Forbcr como purte del trnt•Jmicnto qulriiotorapeutico 

de la hiatiocitosin: (l,11,15,16) 

PROGRAMA I. 

r. VINELASTI!i'A: 0.15 mg/kp/dia IV en una docis r.emn

nal. Si el paciente no mejora dceput'ie de 2 oemnnae. ee 

incrementa ln dos!~ n 0.0¿5 n o.05 mg/kp./ eemnnnl.. Si no 

mejora aflarlir: 

2. PREDNISONA: 2 m&/ke/d!a oral, cuando existe mejo

ría ~eta ee oiaminuye n lo mínimo y se administra en dios 

Si existe mcjor!n la prcdnioona dobe daeoonti-

nunrce antee que la vinblastina ce deacontindo y ~ata \11-

ti~a debe continuaroe por J aemunae. 

-, 
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Bate eo utilizo. en caeo de que ol progrome I fra-

l. MS'l'HOTREXATB'. 10 mg/m2 oemanalmcnte IM o IV. 

2. 6-t.'lERCAPTOPURlHA. 20 mg/m2/die por 14 d!ne. El 

methotrexote ao una por 3 ec~unno en ccmonoe nlternec. 

La 6-Morcnptopurino. ne :r.antiene micnt.rae lu doci~ ce r_! 

duce 10 a 15;. cada ciclo. • 

PROGRAUA 111. 

Se utiliza ai el II falln. 

1. MOSTAZA llITROGI::llADA. J mg/m2 aurnunalmento IV en diac 

1 y 8 de codu e iclo. 

ciclo. 

La doal2 se puede numentar 10\( coda 

En niHon por arriba do un o.ño lu combinuci6n do pre_2 

niaonu, vinblnctine y ciclofoofamida ue aeoci6 n unn alta 

tazo do reepuecta (88%) compurodn con ogente2 utilizndoa -

1Joloa. Bata taza de respucatu es tnmbi6n m6.o alto quo la 

de vinblnotina y prednisona; 

na o vinbletino sola. 

6-Mercnptopurinn móe prcdnis~ 

La torppia combin9Un con estoo ngentea debo de roeer

varao pare. nifiOI! que f"lllen pura reepondcr a loe rgen\.o.e --

sencillos. En niiloa máe grandefl con leeionee 6eeae o de 

tejidoe blundoe la morbilidad eo máe alta. que ln mortalidad. 

El 69~ de loa nifioa eobreviven por máe do 5 eUoe. 

En cunnto e la experiencia en el trntruniento de la hi~ 

tiocitoeia ma1igne ee sabe que ro desilueione.nte.. A peear de 



- 11 -

la combinecidn con ciclofoefamida, ndriwnicina, vicriet! 

na y predniaona el prondetico ee pobre. Exieten pocos -

reportee de remieionee completae en puciontec pediátri-

cou. 

PRFSEHTACIO!l nE UN c;.so: 

biJ:ieculino de lnilo 9mcuc2 de edad procedente de Azulonmn 

Vcrncruz. Sin ningt1n antecedente de importnnc!u u exoep

cidn de unn dicta d~flcieinte en calidud y cuutidud. 

Su padecimiento ootual lo inicia 5 mcece provioa u cu 

ingreso con fiebre eloveda diurin voapcrtinn, que ce corro

bora en el eorvicio¡ pórdtda de poso¡ pnlidez o ictericia 

importuntca. petequia.a. 

A la exploración físico con desnut1•ición do primer grn

do y hepatoceplenomogo.lin importantoe, dcrmutitio aeborroica. 

El luborutorio mostró unn hemo¿¡;lobinu de Jf!:!. con 4 151 

laucocitoe, predominio de l!egmcntodoc en un 65',(. Plequctaa 

de 64 200. Unne pru~bnc de funcidn hcp&tica con proteine~ 

totnleo de ·6.~l. RclElCión albúmino.iglobulina coneervnda. 

Dilirntbinna totales de 14.7 a expeneae de directa. Trena!!. 

minaeae discretrunento elevndnc. La méduls óaen fue normal. 

Durante eu evolución ee incrementa 1~1 ictericia llegando las 

bil.irrubinea a un total de 24.8. Amonio e6rico de 258mce$ 

con teetigo de 126 me~. Deterioro del eetado de concien

éia. 
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En dos ocaeionee ae realizó exann¡:piineotronafusidn 

a trip1e recrunbio con el fin de remover amonio. Con m2 

jorín evidente del eelado do conciencia. 

Se rea.l.i~a biopoin de ganglio ccrvlcol roportóndo

ee aumento en el espacio intofoliculur y en el oeno me!: 

ginnl debido n ln prc.:encin de hietiocito~ que ce diepo

nen en manto~ y cordonco, ln mnyoria de ellos con ndcloo 

ccntrnl reniforme con ploomorfieino nuclear y hondidurno. 

No ae oboervnn micro-or¡;aniemoe. La biopoiu de piel m6.f!. 

trd hietioci ton loculiz11doo en ln dennle capilar y que -

ulcanznn lu unión dermoupidórmica. 

Se inicia m!1nejo con vincriut!nn""t predniaonn y me

tbotrcxnte aul':!pcndiéndooo 6ete por dcprceidn i"lportnnte 

do m6dule ósen llognndo a preoentor 900 leucocitos y --

38 000 plaquetna. Adquiera un proceso bronconoumdnico -

del cual no eo dilucidó au otiolog!e. Biendo éste el que 

finolmente lo lleva a la muerte por insuficiencia re~pi

ratorin oevern. 
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