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RESUMEN 

Histiocitosis es un término genérico utilizado para denominar un grupo de 
enfermedades de causa desconocida que tienen en común la presencia en los 
tejidos afectados de células del sistema mononuclear fagocítico, ya sean 
histiocitos alterados o proliferantes. 
Aunque el tratamiento se relega con frecuencia al Oncólogo Pediátrico, la mayor 
parte de las histiocitosis no son malignas. El único procedimiento diagnóstico 
definitivo es la biopsia de la lesión, con presencia de células de Langerhans, y el 
hallazgo de los gránulos de Birbeck intracelulares mediante microscopia 
electrónica. Estos hallazgos pueden ser confirmados por la positividad de la 
tinción para ATPasa. proteína S-100 o alfa D-manosidasa. y por la demostración 
de determinantes antigénicos CD1a en la superficie de las células de la lesión. 
Objetivos: Conocer los factores pronóstico más relevantes en morbimortalidad, 
en los pacientes diagnosticados con Histiocitosis de células de Langerhans. 
Material y métodos: Se realizó un estudio retrospectivo de los pacientes 
pediátricos, en los que se estableció el diagnóstico de Histiocitosis de células de 
Langerhans, durante su atención en el servicio de Oncología del HIES. En el 
periodo comprendido de 1 986 al 2000. 
Resultados: Se encontraron 27 pacientes con el diagnóstico de Histiocitosis de 
Células de Langerhans, en el período comprendido del año 1 986 al 2000, los 
cuales se dividieron para su estudio en 2 grupos: el primero considerado de alto 
riesgo, con un total de 8 pacientes, de los cuales 1 era menor de 1 año al 
momento del diagnóstico, y los otros 7 menores de 2 años, con un promedio de 
edad de 1 .5 años. El segundo grupo de pacientes correspondía a los 
considerados de bajo riesgo, siendo un total de 19 pacientes, de los cuales 1 tenia 
menos de 1 año de edad al momento de hacer el diagnóstico, y el mayor con 14 
años al ser diagnosticado, con un promedio de edad de 3.6 años. Se encontró 
una relación 1 :1 hombre-mujer, en los 2 grupos. El tiempo de evolución para 
hacer el diagnóstico desde iniciada la sintomatología fue m·enor en el grupo de 
alto riesgo, con un promedio de 2.6 meses, en el grupo de bajo riesgo el 
promedio fue de 6 meses. La sintomatología presentada refería la presencia de 
un proceso sistémico, con afectación y disfunción orgánica en el grupo de alto 
riesgo, en el grupo de bajo riesgo la sintomatología fue benigna y en algunos 
casos se llego al diagnóstico en forma incidental. A la exploración física se 
encontró hepato y esplenomegalia, además de adenomegalias en el casi 1 00°/o 
de pacientes del grupo de alto riesgo, en el grupo de bajo riesgo el dato principal 
fue la presencia de tumoración, seguido de lesiones dérmicas y adenomegalias. 
La mortalidad fue del 50%> en el grupo de alto riesgo, en cuanto al grupo de bajo 
riesgo hay un 100% de sobrevida libre de enfermedad. 



INTRODUCCIÓN 

Histiocitosis es un término genérico utilizado para denominar un grupo de 

enfermedades.dé causa·desconocida que tienen en común la presencia en los·tejidos 

afectados de células .del sistema mononuclcar fagocítico. ya sean lústiocitC.s alterados o 

proliferantes. · 

Se trata de un grupo de enfermedades difíciles de distinguir sobre,una base clínica~ La 

clasificación. y el diagnóstico anatom,opatológil:!o son funcL~cntales 'ya que 

condicionan el enfoque te,rapéutico. Aunque ~l tT:\ta~i~iitOsércl~gi coi;i·. frecuencia al 

Oncóloh>a Pedi.-i~co; b:'m~}'C)i-Paft~:?c.ia..iihi~~é~¿itc;sisºno S,ofltT.áligri~. · 
.': ···:·:.¡• 

En el presente! ~t,a.jC."ri6;~c.'':i:naI¡;.:iciñ.' 1{Ü;tiodtosf5 ;eé:~rid~s: t::tlcs'. como la 
, ·, ', :": •' . - ~·, "';', .· :·::\~ ' : :;.:_·, 

enfermedad ci6 irij~~·.:~~rimi.' cl 1itiéspcd, ;el ~índ~orri'c.li~1f6pr~lifcrati,;é). ligado al 

cromosoma X .ó ~:s •lip6ici:~~s·; li&c~~t.~rkS: En. ~rfüturo. bs. histiodto;is mmbién. ·. ,_,_. -·' •', ·:_,/· '·>.:.;:·;;~.--.---~:.:' -"\,..···- . ·-· ·-· '· -·_,. ·.- .-·:'" .. :·· .. ., __ ·- ,. -·· . '·- .. ' 

podrán: clasificii:sd·~~~i el pro~éso etiológié:Ó áJ que son sccündarias; lo que no es 

posible acru~ITl~~tcj' 
·--_-.; 

- ~ \· ;' . 

Para comprcndc~_ci'tc@if->~;dc,~E;ern1edadc5 es .necesario coñsidcrar el esnidio del 

dcnorninadop<?r'As~h6ff~ist~rn:1.¡~[ícu10.endc::>te1Í.1.l>. 
~.:':~L:_:_~· .. :- -. -" 

La dcnominaé:ión d~ fu~~t:<?s rnonon,uclcados fue propuesta por Van Furth en 1976 

para subra}.u: la·~~dad ele estos elementos y señalar al ~mo tiempo su carácter 

cliná1nico. C•> 

Estas células se originan en la méd;,.ia ósea de un progenitor común 

.i,,>ranulomonocitario (CFU-GlVf o unidad formadora de colonias granulomonocitarias), 



que da lu&>ar a los precursores inmaduros(monoblasto y promonocitos). a r.úz de las 

cuales se formarán dos líricas celulares: 

1) Las C:clulasºfag6citicasTproC:csliCtoras•- o-~'fi}'.cinoC¡l:o-éiiC:iilai{tc~=pcnCl1ccic1U:c a Ja 

línea, c¡uc'-•a1,,~c:iiiA;¡/1~~::~~ic.l6~s~frhc un~~~~~r.t---~i/~rf!~CÍ.~cit,~:f~nnirial y, es 

idcntific:ldo'.cfi;{-:diV-~~Í:l¿~,ric:>iJ.;'~ei:·~6S4;;:~~Síj~~~~~~~:t~i_i;~~~t~~~· en · S.angrc, 

macrófagC> ,·ai iitié&1~~:cJi¡~:~;;;~¿Íli1~-~~·:;g&~iie~ir~rt~~~~i;;J~~l~~~i~·~ hueso, 
. "';,. i':.·-.~~:::~:1 "·\.::;:./ -~-~~}/ :·,·-,·-,·,·,•·,'_.:-~:_.,: ·: ... ,..,.· ·,?- ·.~-~0:.;.· .. ·(:.~'- ;~j:~:.;~.:··~-:~·:._. '::~··· ·_·_:~.r.1·:.; 

etc., y, ·.·:.,_y:•,;>: <A,_- ,_,, ·•-·. S\:,,••, -_-- C:;éi_ •. ,:::;:;-"' -.~'-',.,,_•~;;'•~·-• • - • 

2) Incluye fas•: ~ClüJ:'Í¿; élcricliirieas''~c'ticl.;'íar~ ((folíé:ülci'./ganglioiiar)~ l11:'Í .;{él~a de 

J_a11gerl1.a~s;<,;r~s~~~;c~:¡"•~~JA¡~''.:~~~1:--;;•;:¡:~-:c=Jt.{·i~~:gJ1~~~-C~~~~-'.;~di~>ci· •. córtex' 
·- :--···-'" --- ~·;;,;::,.e ~'.'./ 'J;,"...'; '·'~-., ·~:. t\:.: ~ ,"" ;~> -.. ; .. ~:, .;.;'··,'-;.;,- »··;:. 

::::",:ºc~~~~~i~e~::i~fd;l':!~l~~~~~~~~~'yt~;~~~::: 
i[;,:(7::~J.'.~:-:;:_;;,:: <·>ii/z · . ..;··.~~ ,·~·;_::' ·· '·····' ,:~;'.::';;;-~"' ·'-~: ;f0:;.~.-"-,'v·. ":i·; 

células ·.·P':'co :~g()~ti~~y 1r1~is ~~p~~f,s;.~9-~u~~~¿~~:t~~~~~-~.~e.~§iZan ·un 

con cace~· pro16~&;ad6•·.~~1.~l:l~'.f:~~Yl'.a~.~~-;}i\~-~8·{~i\S1·~~fü~:i'.~~~~~6 :i6rif<!n~s Y·. en 

fenómenos de hipersen~ibilÍdad rcL1-rdada. • Est:h1 ~clac:Íon~d-as c;-on las regiones 

timo dcpendientcs~·fund~ii:~i~~ii' ~~1:~~1:~~~~~~~i~r'? .. d~Í·~1d~~· )::•potentes 
,.. >-·'.: . ---;-.>. - -.. - •. ;_:L .. ~··.;:·:-·:.<-

cstin'luladorn.s dC rca¡:·~¡·c;.-;~~~1-c;u2c;-~Ú-~rias· irii.xL~s~ ~-· -~'.:-/~ ·- - :·.;>_ - · ·_..-: ··~ 

Las células de L1-ng:r11.'..ru_·1~¡j~.•~.---~-~~J:.;N ~~r,§~~::h;§~~~~c*;i·.·~~iª.~cst'fl'<:rura pcnta 
. .-.• /:"::.---- .,---~-- "· ·\::--~:---< 

laminar, conocido c~~;C, &.i1]~~~.t~fss~~~~~.~--C>.i'~~ ~eg~~~e§k; • ; 
La célula del , SivlF experiinerimii _., üila':),renovación ;·' p_en'Ila:Ilciue, estimándose la 

producción mcd~Ja~?~:-~~~~~t~~{;+~i{,s~~9~~y 100000, cClülas por hora. 
:.:;., 

Estas células ;f>oseei1• ~C11i corriún'<;,é:iércas icaracteristicas citoenzimáticas e 
>: 

inmunohistoc¡uímicas c¡ue faciÚ~;,_n~u;identificació1; (tablas 1 y 2). 



Tabla t. CARACTERÍSTICAS DE LAS CÉLULAS MONONUCLEARES 
FAGOCÍTICAS. <t> 

1'·1embrana ondulante 

Adherencia al vidrio 

.Almacenaje Iipidico 

Formación de poli=riocitos 

Equipamiento enzimático 

Ester=sas no especificas 

Peroxidasas(tormas jóvenes) 

Lisozima 

.t\nt:itripsina 

Antiquimiotripsina 

Cooperación. inmunológi= 

Récepcorés Fe y C3 
Pr.;duC:~óh <l;/iri~t!J:I~~ki;,a 1 
-: '-:. '.- ;:·: .. ~·: ·~-\;::·~:>· ;.-_'. .. ~.:::·::-,;_-? ,·,:::··· ' -. , ' -. 
Eritrofagocico;;is inrnunodependiente 

-'=-''-";=~ :, __ /;;;-_·,,.o. ,,_;:: ,co=--'--' .' • 

Expre~iót;.~d<!:J:-ILl\:,.oR 

Expr~ióri d~ ÓK-Ml. 

3 



Tabla 2. CARACTERÍSTICAS INMUNOLÓGICAS DE LAS 
HISTIOCITOSIS.<1> 

Marcador Histiocito Célula Célula de 
ordinario Paracortical Langerhans normal 

interdigitante y patoló!rlca 
Estcrasa no especifica + - -
L\l fa-1 an t:iquimiottipsina + - -
I\·fanosidasa - + + 

S-100 - + + 

T6/CD1 - + + 

Leu I\13 + + + 

Cuerpos de Birbcck - - + 

4 



:\. las células de Sl\·fF se les reconoce en la actualidad tres funciones biológicas 

fundamentales: 

En primer·· término: uria 'grari-actiVidad ·· fugoCita.ria~-con' ;papel'- furtd~ental - en Ja -
- ·:<~ ... 

caprura ele partículas sólidas· y. so]>re t.od6 9<! §iCioü;g;kis§~s;, en ,~citi."ict':}:-1gar, 'un 

:::b::::::: ,:; ~~1. ~t~:~I~~~t~~ª~i]~~~~7l:;:~º: · 
mediadores (intcr_le~~~i); y. pr~movi~i;dó Ja· pf~Íif~~~.~~~~"~; ;~1sf~~~:ciórt de 

células linfocitari.~~ ~<!cirias; por .• último. desarro11r···t.1~:f'.ª~~1¿:~~;·s,~~~~.§~,intcnsa, 
principalmente dc-. J~idrolasas, lisosorna, activado~ de , Pl~·;tri-,';Ü6~ó~~p'J'.~'St'agi:ari:dinas, 

,.•<;- ·;,:·; ;;; ._,·:;:''1'",--' ·: '1'._,_; ·• ~ ': 

fracciones del ~i,'iriplemento, inhibidores de protcasas e;i·~6.~'c!'~~~; ~iC::: ;r . 

AJ poseer Ínn~Ú¿l"ablcs receptores de memb~~~~-~~i~; ;~~~D~ci~ la icti~'ación del 

Sl\ff rnC::t~~d~ ~uy. variados: toxinas. baC:t~t~~::tfü;~s;(ui~_~itl~s, huerfcrón, 

!in fokin:l.s, inc:].ú,~? el siriiple contacto. coii ·~- ~d~c>:<1 · ''.; ; ~. ~::; •. ·'> 't· .:/' . >. 
El conocimiento de ~tis '.funciones biológi~ e irlrnÜ.n9Ió~C.Y ~):ji~ª a·~6mprender 

un buen ;ntÍtii~ji -~~-;;,1~~~~~dones. tal~s como· ciri~b~gocitosi~~~ ,consiguiente 

anemia, osté¿Jisi~; CE~,~~ó{>~ia, fibrinopenia y fiebr~ s;<!1ik;~1~·~ ~o~ti~CJidés, c¡ue se 

producen'. tanto e por;¡:lá;[ prolif"cración como por ·la activación : del · Sl'v!F, y que se 
~.~-~;:._,,c:p '.:~·: / ~' 

observan enla tn;.) . .;'rpatte de las enformcdades del sistCUta... 
. "· ··'',• .' .. , 

En términos cge1ieraJcs, cuanto más diferenciado está el histiocito, más =ónica y 

benigna es la c~oluci6n del proceso. 

5 



CLASIFICACIÓN 

En 1987 se propuso una nueva clasificación de las histiocitosis infantiles, de aplicación 

inccrnacional. <•> La base de esta claSificación es su relación con la célula histiocicaria y 
-, ' ' 

reticular norrriaI; ~·e trata,~ pues, de una clasific.1.ción histológica, que conduce al 

cliagnósticÓ clefi,,~i~t<t~~·~s~as ·.en formedades. 
-·. ~ . '" .··,.' 

La clasifica~J.?~.~~/~Sli~f t~das las lesiones histiociticas prolifcrativas del niño o del 

adulto, p<cro cs~~fü~~.;yn~s premisas para el diagnóstico ·de tales enfermedades. Las 

principales fo~as~ct~?h'i~fiocitosis se agrupan en tres clases: 
.- . ·._, .. _: _;t-< .:.~--:.:-~':.;, ~;~:·>:>-,,_->:.;,~/.:-:_::~::::_:· ,_· --\-'·----'. 

La histi~c:Í~b;i~{J~)~(~~~:;i,i.ricluyc la ltistiocitosis de células de Langcrhans (HCL), 

antiguam~n'cci ~~i~§:~¡~~~~.i~~i!irif>§tosis la célula de Langcrhans normal es una 

célula p~~s·c;.m<lbci~~~~~CÍg~Ós;' 
,_, __ :. .. ·: ·:;,_;,. ~>·' .. --, .. -;.;~;_;:~~,,..-" ... 

Las histioci~o:~i~ ~t~;}!~~;f~5;11I'-pt:~!i~~,í~ .. ·en sus· .lesiones histiocitos o fagocitos 

rnononuclearcs''distirit6s/dc las' .cCJulas:dc:L.-in'gerhans, en contraste con el predominio 
-. -"·.·_-,.,_ -!--"'",··;··(,~;,--~;·:-:.:_~;'.',,:'..;_,:~·--'5, ::~ . . - .~- ' .·'-;. - : '_·' .-- , . 

ele una cél.¡1~ ~i~~¿~~~~g~-z~;:, k~:~ti~~tÍ¡;s ;en la histiocitosis de clase I~ l~s histiocitosis 
"' "':.. <~ -::;:,;..:·;,.;:., ,_ -< :·1.-.:_.:/;<· ·..,:•(<'. - . ;,,.. " 

"- -.··, -.- '·'· . 

no Hodgkin,y laleuce~ia'rntcloide =ónica juvenil. 

Finalmente las histiocitosis de clase Ill agrupan ]as enfermedades histiociticas 
·--~---·\ .--- ~.:::; cr- ·\ \ 

\ 
.\ .. ':'-·.\""' ___ .. -

1 ¡_;., -~~, ,. •. ,.._., !' ::,'.~-l 

Vf:.l~_A : .. ;~~~· 6 \_.::..::.:.:==------



malignas y Jos !infamas histiocitarios propiamente dichos (tabla 3). 

Tabla 3. CLASIFICACIÓN DE LAS HISTIOCITOSIS INFANTILES. (7) 

Clase I 

Histiocitosis 
células de 
l~'lngerhans 

Células 
Langerhans 
gránulos 
Birbeck 

ele 

de 
con 

de 

Tratamiento loe~! 
en las 
aisladas; -,
quimioterapfa en 
la enfermedad 
disetninada 

Clase II 

ENFEIUvfEDADES 

Linfohistiocitosis crittifagocilaria 
familiar(LEF) 
Síndrome de hemofagocitosis asoci.1.da a 
infección SI-u'\ · 
C.AR..ACTERISTIC.AS 
DE LAS LESIONES 

i\Jacrófagos reactivos morfológicamC!ntc '. 
normales con crittofagocitosiS : • 
prominente 

TRATAl\U &"-!TO 

Quimioterapi.1.; ttansplante de méd'.u!a 
··.ósea a!Óg<--nica (c.'<pcrimcntal) 

Clase III 

Histiocitosis maiigna 
Leucemia rnoi1olítica 
águd:i•> 

~~C::oplásica de células 
'con características de 
monocitos/ macrófag 

recurso res 

Quimioterapia 
antineoplásica, entre 
ellos anttaciclinas 

7 



Histiocitosis de clase l. 

J._-. 1-Iist:iocitosis de Células de Langerhans (HCL) abarca a los trastornos que antes se 

englobabanbai<?:l3: d~nominaciÓn de hist:iocitosis X: Ct.2) 

En 1953. Li;icí;iéri~t¿i~ s_ugiriÓ ~ué: d grá1mloma eosinófilo, la enfermedad de Hand-
.,-: .. ~: 1:-··-. -··-+ '.:'i_' 

Schullcr-Cl~risti:l.1~ yI'1.'ci~f~cdad dC'°Abr-LCtter~~Si~eernn·variedades de .;,.na única 
-: : :.:· __ - ,:;·:-;:><-~-;o"..-:·-:.'.:,:::,~ :);e::.:,_:):.:·'/··~~~·:\::'_.'. J:::·~~:-.· :~-.;·::>--;--~~·y<, f}~~::<·:_:,,_' ·:: ·::··:._ !.~:,>·- ·.,_- '": . ·- .· 

entidad clínico pat~lóg¡ca qúe afectaba a Irni hist:iocitos' tÍ~laÍ:c's. 
~ -,.. - Z';.,· ,:~.'l~ \ .··, ··:.·f,--'·<«;·:'7. - ,}:', , 

enronces .d té~0c>;<lé:1,i~?Í::>~tb:;is ~. p~r:\';~11g1?~~r, tod~ d e:;pectto clínico de. esta 
.'-"·~ .. ;:"'' ...... ··- \'.~.~:.·_ ::<~;' -: .·:.---,,:~-} ;--''' -·~·,;-· - ,>. ,, '·. . - ':''.' 

:::~:::;,Zi'i~~~tf:!~F~J!;~t--t~{ftf~Iii!.~~r~~~~~~~.c~.s~~~· .. sicnd~••·un enigma 

U úa ·de las: Íú~Ó~Í~~~; ~~'. I~~ I~I<:J.;- es. ~J ·~~~!~~;: ~~~~~e Í1as m cl ~ofric..flt~r no. se ha 
''."-.'" .. ~~':' .. ~-~:-~.. '';:),'.:' >:' --~:~;:":~- ·,· .. 

confirmado ni~~g..'..~adc iit:sd1ipóÍ:csis emitidas~ es' prob~blc que en la et:iopatogcnia de 
.. -;:·,,: ,.. ·;< :.)_.~ ,,'\'::!: .. ·:~;·.;--: .:::·;·~·:\··.;;;:.'..,, '\·;.::> ~ <:'., .:·/·t~t'<.' . .'r.'./.-, '.>.'>V .. :. _::~·.:.: :'>'. ·.·' .·: .: _.: ·'.-~-.' ... ~ /1·\:· ~.-.· :-

la cnfe~ncJ;;:ci '<!st'¿~;h{~c;1~ci:i<lC,s'~~ri;;s ;:.:.h:a~~is~bs~ llis ~~dpal~ rddciorian este 
._; ·.··--~ .' .. ;<;'":· . .:-·- -,- ,;·::;;::_~;,:-;, ,.-"',-··. -:·;_, ·, ·-~ ".:..':ec .· •. :-_~ -.-

síndrome .co11i1<!6f,1~sia:.i,1i;ü~1t6dc;ficic11da·····.;; i;;,fcé:.~ié>~'. 

La clínica· 1Tliiy a~~Jt1'.~ :i~~~, cl·esdc ~í~l~o~'1~ ~in,~~~~ . iclacionados con las lesiones 

e ostcolisis, ~titis •· ~;ó;~ici: cii.::..b.;~~s ~·in;;Ípida)/l;~t.1'. ~ÍI1toffi.-is generalizados, incluyendo 
;- ;;,>~=- -

fiebre y pérdida· de peso. La anatomía• patológica confiere caracrerísticas comunes a la 

afección. 

El diagnóstico se~confirma cuando·labic:ipsi.-i muestra la proliferación hist:iocitaria, de 

características no tnalignas~ con ·la particularidad de que presenta unas . inclusiones 

citoplasmáticas ulttaesl:rucrurafos co1iocidas con d n~mb~~ de.• cuerpo X e o gránulos 

de Birbeck; estas células c.,¿prcsa11 cl anñgc .. .:o CD la y taº proteína S-100. El pronóstico 

dependerá principalmente de la extensión y repercusión de la enfermedad, más que de 

1'f-'.SiS CU:.'.·\ : 
F1~.tl.i_2s·,~~,~~·~·:~;~:i . 

·-----......... 
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sus aspectos citológicos, que pueden ser casi idénticos en los extremos del espectro. 

Por mnto,_scgún_los casospued~_mantenerse al enfenno en observación posterior de 

establecer el diagnostico, que· en tnuchos casos es di.~gnostico y terapéutico, o adoptar 

un tratamie1H;J·~~n~isb1t~ en radiación leve de las lesiones, o en c1{iimio~~rnpia si la 
·.·. -.· -. 

enfermedad c&;~"~fu; c.xt<!ndid:L El papel de la inmunoterapia parece cada vez más 

importante.'-· 

Por otra pme;- hay que recordar que es una enfermedad ·con •numerosas regresiones 

espon tánc:as_. 

La I·ICL es_:una enfermedad poco frecuente, se calcula una incidenci.~ de alrededor de 

un caso por.200 000 niños y a11.o (1). Se ha registrado en todos los ghipos étnicos. Es 
. - .· ~ - ' . - . 

más frc¿uentc ~ IC>sprirn~ros :u1osddla ""1da. asi comoen, el sc.-..::o masculino, con una 

neopl;¡sica o 

ttatamien to 'áiiti,;~(!,~i:i~i~p; ·~[.~-~i~ ~a.J;gri._;cí;,d:'Í-Iablan .- en' co1itrn' la al c.~ i1iéiden¿ia de_ 

remisiones es~~X1~~v··~~~--~lc:G_~ci6s h~~::.1:;s;e:i.s. :~-Jc}~3. -~~i~I; cvi~~~ncia 
de una prolife~ci~: ~~~~rsi~~~-descori~~lad~ p:~vcni~tc de ~:ia• poi:l~~~h; cJ~ar 
monoclonal, ~ ·.cd,#'.Q_'~e o_bs~1::~·:ien_ lain_ayC>rpll1'te c)e'Í~sJ1§6p~asias . 

. :,-.':,.:o' .. ,·" ~:-:, ·:,:' '.:. 

Tampoco hay oo~;rcJaci6n ~xacca entre el grac.iº ,de difdrenci.::.:dón. cel.:.iar y el curso 

c1ú1.ico de· la'· ~ij~~~cl, ya que ·aun mismo _patrón histológico se asocian 

manifestaciones muy variadas. 
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El haUa:-:go de histiocitos fuera de su localización normal (que para las células de 

1-'1.ngerhans es la unión dcrmocpidértnié:a) •. así como la rápida regresión de las lesiones 

óseas, apur¡ta hacia _una alteración· cn)a t_nigración de los histiocitos. i:nás-que a una 

proliferación cin situ'. 

Las técnicas de citomettía de ·n._¡jo ·~bién .respaldan la hipótesis de enfermedad 

reactiva y no neoplásica.. 
:·.·.,, .... 

Se descubren con ·frecuencia: alr~ci~nes. inmunológicas. en pacientes aquejados de 

HCL sin tratamienc6-·inm..irios¿~fe~o;:previo, pero no se sabe si c.xiste una relación 
.-~< :.,.,-;:;~ -.¡ .. - , - ·:.•;.·.~ -=;.··_,,,.->-

causa-efecto o si ainbas ~c~í~!icall'aas'soricoincidcntcs. 

Es probabl~ ?1Hn~.-~2··.-~~,~~·~i~~~:~•1~'isca .el fuccor predisponen.te c¡ue pennita Ja 

agresi611: pé:,r <ll~~i agcri~~ ;~:,.6gcno. frente al que se cstimuJariá .la prolifcr'a.é:ión de 
,-•.•. . -.:t'·,<." ;,:_,,:; ;-:;:· ... . ·-

histiocit6s y C,tt;.~ii~~~l~}cc.)i'nc/rc:i~ciÓn á. un fallo defcns~:~:~€«!~Jic:O,;~+ e.fccto, la 

mayoria ele los. ¡;nei~t~f~~ ¿;_;·¡:, HCL poseen una deficiencia 4ei'1i1~'fo~ito~2supresores 

(1"8) y una prbporci¿~<1~i:-i·s (cblab9ra<l,orc5/ s~~~~~~r~) • ;~~f~~\~~~t;~;i.i~iones 
espontánea~ t~iük~~{ ... ·~~ii acotnp~1'ia:~' 'de ~ t'ctorno aéla nórillruidad .

0dc eSta - ?tX;~/ _·. proporción.::-· 

Se sabe que_ l_as de.cic:it.cn ·a terminan la c.xcesiva respuesta frente al 

estímulo ant:igéiiico al desc~¡1eccar fa\_h-.~~<::tón macrófago-linfocito colaborador. y 

este fulla podria inotivar una condu_cca: cclular anormal. 

---... ------·- -~ 

! Tí~STS CON ' 
\ FP. . .LL!\ L.8 CHIGEN 
L.:..;:.;:~-~.;,....~~~~~~~~ 
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ETIOLOGÍA 

La HCL se presenta habitualmente de forma esporádica; solo en casos muy raros 

exisren evidencias de la implicación de facrorcs genéticos o congénitos: se ha descrito 
·. ,-- .. _: ,, . 

en gemelos monodgotos; se ha descrito también un patrón fami1Í."1r rran~rnicido por 

hcrencia.a:~tol1ó~ica.rcccsiva, generalmente en la forma: .• clí~icá'<lé" I~ttercr:_Siwe, 
~ ::.·._··:·· ,. "'• :;:-· - ., . ~' . 

asociada a altcr.:..c;ionc~ de la función inmune; así mismo, se hai1.·ClL"1g.:.o~ti~dC::.•1-IC:L en 

c1 periodo ne~;1amÍ: el> · , ,;'. \~" . ;{.. ·. · 

La hipóte~i~}~l~·,fil~·.?Hk infeccioso se basa en su ~~~~'~ ·~.on• J~~f~cbtidilosis 
infecciosas~ cs'pec=:i,-tl~~tcb con: h1. his1:0plasrnosis •. y en c¡Úe cl ~~~~·;:; r~&ci:~a a. una 

' - : ~.~1. - - ,;.·_· ~ . -: ' - ,,_ 

partícula de·.·.~~1clftsif~'J]?;~f:."~i~;~,J0;?~?°:t~~~s\1M i!~~1~to~,-cl~-. ais.lar un agente 

patógeno de i:.s 1Csiorl.é5 o él<! lograr su td~s~Ís'i~~·ha¡;· frncasado.· <1>. 
:x.:. _-.:-.:.·.-.· ·: :-.;.:· ·:·"·::;-:->-; ·~;:":>~~"t·ºi,.-: --~' :.~ ·--~- ·. .,:.} ' . ···~'. 

::>;"'< :;:{;< ··~'-< ·'~-- - :,_:.·.:.·._:_:·' -··:-~:\-.:_~-:: "J•,"i"" 

i."-.-:. __ ._. ..-,·:~~- .~:o) ' . '".;"' .·~ ~ .. ·-··· 
> .. ,~·~·, ,~,:-,,, __ ,-_;'.'·:- _:':,:::·~:·~·- .' ·;.?~ .. ~ ,"::[ .. :_.:;:·-· "::"".'_-._ ""' .· ·'«" 

ANATOMIA'PA'.TOLÓGICA · ;_?< ,. f:); J • . 
: :::;:.~· '. ·~\' ':- ~. :.: .- - " 

Los moiiócitos • ~iHI.~~t~~~ . l~~. ~é1.i)~, ~:i¿~i~;; •~e••· LáflgL-rhiu1s; las células de 

Kup ffcr; · 105 _c;~~<f§~i.~.:t?,~;:~~;-~6}u.-~ .. :1Sl<lc{1a"·~1~.~gi·······~·· y"l(:,~Zni:icr.~.·tag8~ · alveolares son 
·-,-"_.; -- ~~·,···, "' -

codos cllos•hist:iC>.dé6~'.yc <lcri~~ d~l1~:i. misma .célul:i. prurip_?tei~cial • de.1~.lll.édula ósea; 
·-·~---:~:_/¡'~j" \_;~~ ,_".;. j"· ~i-~_:·~-~~·:>::-' .. · .. ~e -'.o·· .; "·;. ~~-_}_."."'c.-~:~::::~_'..-=.- ·F •••. '-

También •sé e'l1cil<.:nrra;,'~h'.i5ti()dtosen .. losganglios•.·1i~fátic6s;~!)a7.o~ pleura .. y peritoneo. 
,:-~<'. .. ·;\_~· ·.::;7.¡ :~ .::_: .;'·~. ·'-:<:· '-v: .\1~ ;·:-:.:·-~- . -. 

Las enfcrni~dad<!~'[ql1'~;~f-(!~~C'.{a est<! tipo de céll1Ia,;. ti.;.{~ <:(:)~6 ~·1ói;icfa· un ~mplio 

y tejidos . el~. ~iaC>~ ·e?:~· siguiente orden de frecueriC:¿i,. ~;¡~~, •. piC!l, .·ganglios, médula 

ósea, hígado, ~¿e) ~·~ulrnón. 
Las alteraciones son cscncialn~ente dest:rUcrivas y oc."1sionan lesiones osteoliticas, 



bullas pulmonares y excoriaciones cutáneas, entre otras. 

La a1reración histológica, ya se ~te de una cnfcnnedad localizada o ·diseminada, es la 

misma: la p~oliferación de la célula de ~~ngt-"1:l~~s- •. Dicl~a célula se localiza 

normalmente en· · la epidermis, los . est:i'..~iÓs} dtc>i1~í~i~~5:· · ~~~:~zi~ácicos · y 

::c:c~¿:~~i::::::::::::::z~a~~i;t~~~~~~ZL~:~.u: 
' ',· '~ .~~· :.:._;·:};; • :·~~" ,;"->..'. >.:.-:: ~-. :·.:)--.~'.i(:, - \-~:. ,. . ::·.;}. ¡ 

dispersa,.nucléolo. pequeño y citoplasma.abÜndantc, habitl.Jrurncnl:c eosinófilo. 
~~ ;e~').:, · '"""!-;,::;: · fi,; ~' ·!"; , ' · · 

Pueden ob;CivarSc. hist:icocito~·.· rn\.Üon~cl~dos~ "espc;;ci.;¡¡rncrtte en•··. la afectación 
< ':.•'"· .:.:::_:_ ·.< :··::.~,:··~·' 

hr."lnglion~~.J:7"is '.~j~~.~.~~~f'.~,<:,;·~stñn ~~s<#tC;í:. N<>j:.~~e i~n~ acci~d,¡d • fagocícica 

prominente, aunque ci~· 0 

las forma~ crónicas puede e...¡:iscir captación de material 
-_-.,-'.'"·_',\:·',,, ~:-::.,_h~ ·,;e)';,:;_;, ~ ~ ' ~ 

lipídico, y ap~cécr el 8t:opl~rna de estos hisciocitos·có~·aspecro espumoso. 
~ ·-,.,:·<:< '·/;:' ;,_~t'< ;<:)-~«:> 

Por sus ca~éét!rl~t:i6s.h'isici16gic:is pucdciafirmarse qué riose tta:ci de células malignas, 
- <---- -~- ·_,:~ ~-- :,:.-- ;·-}'- :.;. ' 

sino de células .~eacti'-~~ ~C> ~eoplásicas . .t\soc:iada ~.esci pr61ifcraci6n de cBul~~ de 
·"·C .. -·. :' __ /t,·~~·,.,-:/~··.·:-··.·c::-,~~.:-~· .. · . .- ··.; ·, .... · .,.':. : ·- ·.,·_ . . <·. : 

Langerhans. <:.xisc¿ ;i~\''i~1Aé:>¡y.a ;:;c;~plc¡C>;!CcC>I~ ':tl~os 
; ' ', • .. -~' Se~ 1 ¡~,~-, ::_,<.;- .-;i:~·; __ ~:~ -~~ :,. . . .:. __ ·,;.- ~- ·, ' .. '·' -:- ,_<--;~::-:- _,. __ ~----.;-;"·--- ,., ':-

focos de necrosis, ·.que 

con tiene 1 in foé:ieos1y~':Í.btrn'lia~t~~·palitt{C>L-íoüud~cs: 7 fi.ind:llrit...-ritahrién te •• eosinó filos. 

De ahí c¡uc se l~a)~ ¿g~:·J¿~b~~:~~d·~~~t~~a ~osinófilo a las lesiones localizadas . 
. '- --:::-->;'.'' --~J-·"·':,'J:.''• • · .. --·, .. -~'"_.~-~:4;~ .. ,_,:.-.1'.::•1J·~:~~ ,._; - - . ~!- -~,-~,-". ·:-'"' -· ··~ . • 

, .. ,. 
No se conoce .bien el motivo por el cual los eosinófilos se asocian a la HCL aunque, al 

igual que el carácter granulomatoso, puede sugerir una reacción inmune local. 

La tni=oscopia electrónica de la célula de la HCL demuestra la presencia de una 

inclusión citoplasmácica idéntica a la encontrada en la célula de Langerhans de la 
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epidermis, pero ausente en ottos histiocitos normales. Este marcador ultraestrUctural 

de la T·ICL , con un aspecto caract:cristico de raquet:a, recibe el nombre de gránulo de 

l3irbeck, gránulo. de Larigcrhans o. •cucrp,o X~; su aspecto pt..·ntaJaÍninar parece sugerir 
, , 

. : - . - .'- ' - ' ' ' . ·._' : .. • ...... : - :~-. . .· . 

c1ue deriva de alg\.uta membrana c~~3{· 

Recien t:cmcnce, ·las t:écnicai·, ¡;..~tiiióli~i:6q~.ill~s~, C:Óir;~~eb'~Ji, en , l~s ééli.tlas . de la 

HCL el antígeno CD la (con~~~~ ir'..icitllri~~~i<:~.~~':,.]~ti~C>':ok-f6),: el Ífu e el 
.'. .--. ~:;: '., ,· ·, "'' ,,·.; 

f-fTA-1 (antígeno timocítico,hun:imo);y.l~ prcs~ricia de ut¡aneuroprotcina,la proteína 
. ·'· : ,'.' <· '.: --~~ :;". ·-:· .. :.'·,··' ·.· --~ ._, '. - :·. :.'..; .' .,·· -.... ' -. : ··.. : ; -. . . ' .· -

, . ·: - -. ~ .. :'_ :·· :- . . .· :. ; .. ': -> ··. -·e·:. - ..• -·• 

S-100, :ninguno de los cúal~~;. s~ ~~~httd ~n l?s ·histic~C:icc)~ no~á:Jes. Todos estos 

hallazgos identifican' a 1:i:·<:_éliila>'éfc:~1gc~hans de la I-ICL como agente.integrante del 
' .: -. -· .. . ~ ' _, ' . _, .- . - . . .. : . . . ' - ~ . - . -

sistema celular dendrlti~C:;· 

Las. lesiones b,;;.ii.~~r¡,_~:~~ '!caracterizadas por una mezcla de cosinófilos e histiocitos. 
- . _: '.-~"- .... /.' .. ·- . _·•; ·:~;, -

Los histiOcitosc genel::airr~cntc P.redorninan, con aparienci.-i. de hojas:· L-is lesiones 

malignas están, ~ciC:i¿~;¡ía~ pC>r rnfilttac:i6~. difusa () l~istioci~o~. i~1cÚ~~dual~~ po~ codo 
' . '. ~· '~.- - ~ '· .. ' - . ·, . - " -< •. - . ', ... : 

el SR.E. Estas c¿l.~Í:l~ infiltran el· SRE cOn•r~i:iti~~ prescrvacióti • de la. arquitectura 
,,·_·.:.:.·; 

normal. Los 11istioot'os son graitdcs con-abú¡-lc:f:in:tC: b':isofili.~ ci;oplasrnática jt refativa 

distensión de la membrana celular. 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

La sintornat.ología de la I-fCL en la edad P.cdiát:rica es variad'.'~ como cabe esperar de 

una eníermedad que puede. aíec.tar· a •"codos. los. sistemas· del organismo. Las formas 

localizadas ·cursan sin afect:ación · del estado general, mientras que las diseminadas 

pueden mostrar síntomas relacionados con la afectación de distintos órganos. Estas 
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últi1nas; además, presentan con frecuencia hallazgos inespecíficos, corno fiebre 

prolongada de. origen ·desconocido, estancarnicuto ponderal o pérdida de peso 

progresiva; irri!1'b.iJi~3.1, ~~~r~ e:> cÍ~ca prolongada. 

Se.ha p~O:p~'c~~.;.¿~:·~i~t~~acde.~~tad!mje por lesiones, por orden de. frecuencia: 1) 
.,(·:~··'".~:.:C- ·:·..:,.,·~:.",_,_~- ·:;,,:.'..-~·~:!·~·'..'.;·e . ',·~~~ 

afcctaci6,.; rfíciricis~ótic:a. c...:0:8.J~i~; 2)'.p6lio~tótica; 3) ósea y de partes blaridas; 4) ósea, 
,~. ·<~·>',-:: ::~: . ··~; .;: '. ,, ·,·> :,·. ~' 

Yisceral · y di;' p~~~e~ . bl~rlda~; . 5). c..~~tisÍva de partes blandas; 6) .Visceral· y .de partes 

blandas;:?) cutánea y ,,.isccral, con inmunodeficiencia. 

DicÍta clasificación no debe confundirse con los sistemas de estadio clínico (tabla 4) 

Tabla 4. SISTEMA DE ESTADITAJE CLÍNICO PARA HISTIOCITOSIS DE 
CÉLULAS DE LANGERHANS. rii 

Variable Puntos 

Edad de presentación 
1\ [en ores de 2 a11os o 
1\Jayores de 2 aiios 1 

Numero de órganos envueltos . 
1\fenos de 4 o 
Igual o mas de 4 1 

Presenci.-i de disfunción orgánica 
No o 
Si 1 

Estadio Puntos totales 
I o 
II 1 
III 2 
IV 3 
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El valor de estadificar a los pacientes, es una guía de pron6stico y tt'atamiento, en una 

gran variedad de· enfermedades malignas, ejemplo: enfermedad de I-fodgkin, tumor de 

en base a la ext'~nsXÓ~~icÍci; la ~nfcrmedad, edad del paciente, hist(:)IC>gi~ ·~~.la lesión o 

combi;1acié>;,·.;;/~;;~¡;n~:l , · .... 
. : -'</>'" ;<:'~{ :?~~: ·~:~-- ·;.::;~;_: ' ,. . -' -

Desde el i1uit to'·Clc Visea~ pi¡;l1óstico, . es . muy i~portante. distinguir. Ja .. p~escntación 

orgá1úca ~ntes .m~d~~~~da, ya que, en '\·arias publicacion,es se ha hecho notar que la 
- ' ·• ·, ' ··.-~·_<" --- -· ·-- º• ·' ' " • -· - - • ' • 

respuesta al mciri.i~..lfo: dÜ'rninuía y la mortalidad aumentaba con el número de 
. ~- --- . ; - " -' 

órganos e1ivucltos .. 'ctabla 5). Ct. z.6. 8) 

Tabla s. PRONÓSTICO DE SOBREVIDA EN BASE AL NÜMERO DE 
ÓRGANOS IMPLICADOS. <''> 

Número de órganos Mortalidad ( 0/o) 

1-2 o 

3-4 35 
. 

5-6 60 

7-8 100 
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,\ continuación se describe Ja presentación por órganos con más frecuente afectación 

c1ue puede ser local o de compromiso sistémico: 

Af"ección ósea. 

1--i afcccióti ósea o múltiple es la forma ·mas frecuente de HCL localizada (mas ele un 
- . - -

tercio de Jos casos). Es caracreristica su aparición en niños º:ª_dultos jó"":'n~s:Además, 
·<. : " " ' 

en la HCL multisiscémica se encúcntta afección ósea en más del 7o0/o d(! los casos. 

Puede t:r:itarsc de un hallazgo rndicilógico casual en un joven asincornáá'c~,·~u.:ic¡u'c con 
''.:.··'.· ··, 

frecucnci.-i cJ paciente. c6~"liu~~: pC)r _dolor con o sin otros ~i~C>di~~~~át(;rios. La 

radiologia revclaci uná' 1~i6'ii :~steolíclca, única o múltip1(!, (j~ iiii##i'ic~ il"l'.ci~~d:u:es y 

en gcm.-ral . si~ rcac~i~n~,'~~é~ri~- La loéalización preférent~ ~(i~~·.l~~:i;'.iiF es en el 
.:-)_:~_ ," - _,._ --

cráneo, manchbula~ parnllaicosCtl. pelvis y epífisis pro:d~~ Cif!'húlriéi-o )~fémur. Es 
. . , ·' .. :••' ;-:- ,.·;;,\/, ·, .. ~ . '~- l " '· 

partes blandas. ad yacen res: 'a la. lesión (circunsL'Í.ncia, que ii-icticaria c¡Ue ·se' trata· de una 
·< . . . . - \; .:" .... 

forma clínica máS • i~c~i~.;.:) ·}• descartar· ~atornopate>lógi~nentc' ~~o~bsias óseas 

maligna5. 

1--i coc.'<'istencia.de otitis.de.repetición con lesiones descatnativas del conducto auditiYo 
-· . . ·--.· : 

externo .. e~ ml1y ~.igf!~ti:V~ d(! HCL~ c¡ue suf!lf! ~6nfi~arse por 1;,, presencia el~ lesiones 

ostcolíticas en la apófisis mastoides. 
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Af"ección cutánea. 

i\[:ís del lO'Y<> de las I-ICL localizadas afectan únicamente a la piel y m:ís del 50°/o de las 

fonnas diseminadas presentan lesiones cutáneas, que son con fr~cnci.-..;cl motivo de 

coi1sulta y el hallazgo c¡ue lleva al diagnóstico. El aspcáo ' de: I:i.s lesiones es 

eccematoso, conpápulas y vesículas, con fondo p.;t~q~ial/d~iJ;r'cd~ffi¡~i~ .. i~~zona • 
. ;'·t ::,{:: :';·~· . .. :;,.·~-·.:. ~·~_:-•,' ·.;';. ' -

lumbosacra }'. .et~ pliegues. Debe diferenciarse bic....:¡i :de la'., l's(jri:í;i;.· pti~s~o q~e la 
"-::,,':-. - •' ,,-;_,··:·; - __,. ', -'=<~- - •, -·'"' • 

distribuciól1 i~s• .. •~j~tin~·· y su· progresió11;~e~b,.i~6:/;\I..\;;J~r~S .. ~6,··.fi'.i::i~r.:1" ~~i~ los 

tratarnic...-11 ~~; li::.Bi~:ilg~ de la <l6macicis s~borrcie{ d la p;o_ri:1;isr ohr:i:hre su curso 

pueden a¡i;r~1<!ZTd~?6J~~ pusrul;;s~~y;i~6r~:::~~~ ~cc...~;de·, cvolució~· tórpida de 

predominió <.!~1 pliegues inguinales, axil~e{/c:cin~o. 

Af"ección pulmonar. 

La HCL pulm.onar localizada representa hasta un ·20-30º/.• de las formas de 

presentación en adultos jóvenes,. Por .tanto,. el: dÍagnósti~o · difcren.cial del infiltrado 

difuso intersticial en un pa'ci~t(; iov~'h~º~~ irici~¡¡·;1crn.· prc'!a~-~CLPil~de·tta:t~sC!de 
·--',." 

un hallazgo radiológico .asitl.tC)ir;.:itié:ó,~.i..;que ;,_u~I~ &r;;:r -¿~~ t~s<se<=a ,pcrsist:ente o 

ta~¡uipnca, con imágenes d~i61b~li~·~~~-~ifÜ~~b!~ifi{jG el ~~~'de a~tja .. 
1~1 cuadro· ~u~de:;e~·~iJ~ib~~J~j~ú1i"'S~~~~~fi~~,i~~~~,l ~L¡i;;l~~{~ e~tos casos c1 

- ' ·._- ',. ~' • ,,:· >! 

ncumotÓra.'<. e~p6ntánoo es' una 28rnpli~ción. frcciente. 
- ' . '.:'->· '"/<.i':·.~':~<~' !,/"' >.t"·< . - - - -·-. . ·. 

La evolución radiológid.;y)a''altcrndón de las .pruebas fundona.:Íes respiratoria~, son 
' >-,·-~-- .: ·:.~·:··.·::/ ·-:-: 

los dos signos principales':dc'·rnal· pronóstico. En un 60o/o de casos la imagen 

i·adiológica es un hallazgo aislado, sin alteraciones funcionales, y en estos casos el 

TESíS con 
FALLA DE C:'?!::,·EN 

17 



pronóstico es excelente. Aungue el método di.-.gn.óstico de elección es la biopsia 

tt:tnsbronc:c¡uial, el lavado bronco alveolar ·puede ser suficiente si <.-n él se pueden 

identificar células de L-.n.gcrhans adccuadarn~Ciitc~ 

Sistema nervioso central. 

Es necesario distinguir entre la afección. localizada o difusa del sistema nervioso. 

La forma localizada más caractcrist:ica, la cnformcdad dc.J·fand-Schuller-Christian, es 

propia de la edad infuntil y afecta· ala rcgiónhipotalamo-,hipofisfarfa, con o sin lesión 

ós<.-a detectable en· 1a silla' ~r6~ (. 

La clásica tríada d~ ex~~~L~~i.'\l:>~~<!S. insípida y' le~iOÍ"lCS osteJlítib~ es l:l. f~I-ma de 

prcsentacid;{ .~i'':c;~rd"'~~l~.~i~d ·¿e···~c:>~:ci~6~_: .. · · Est;_.r6~1";.fa/¡¡~~rci~1~t~ción ·es 

conocida, ~;;sd~ 11.p~cra de,;~;dót"l ;~·e 1-:~nd en• 1893, :~ · un ~i~~ co~ .. poliuria y 
", .. : ~: ~' ' 

La in:cid~~a· de ; di:l.betes : in~ípfr1a> es •de ~n tre 20 Y• 50'!/~ en casos con . formas 
,·. -

_;.,:.'-c.' 

sistémicas, >~ se estima su aparición cuando más del 80'Yo,dcl·total de l:is células de los 

núcleos prod.;c~o10~_t=} .. ,°:nion_~.~Üd.!~fétie{ ~~~ c.:>0-:~roineti,d~s-
En estos easos l:l.''~i~¿ióii' d¡:;l,SN(:: ~·~i)6r, e:.;riti~icl:l.d~a ~1ti~(1é~iÓ~ ósea; y por tanto 

: . <· ,,:._,_ ~,~ ~~- ·-- ~ " -.;;--:.:'.~ ~~?.~: ~, ~':¿,;:-:-.-· ,.--. - ·'~-,-r;,,.:.: -· --- - .. ,.---~:-,;- .:;::: '::-: -~ :""o.-.:<~ :~ ~ _.,,._ {":._,,_ -, "''L_-:_ -; :~ ;.,..,,:-.:"'! ~-

::~::::12:.~~P~~~~:~&ti~~~~~[~~~~~~r~, = 0 '- mi==' 
que los déficit ~i~ui61ó@cb~ . o lás CTisis con:Juisi~~ '.~cin ·poco habituales. Por el 

contrario la. afccdón;~e~~~~C> ·éer,;bclosacé:li~s~'.·~: c.-l.racteristicamentc una forma 

agresiva de I·ICL y cursa ·con una clínica neurÓlóh>ica rápidamente evolutiva. La 
,,_~~~~~~~~~~~·----1 

TESIS CtJIJ ; 
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afección de las vías pontocerebelosas es la expresión inicial más frecuc.-ntc de la 1-ICL 

difusa del SNC y se traduce en ata..xia, disartria. temblor, descoordinación tnotora y 

anomalías de los reflejos. 

Af"ccción. diseminada. 

Se debe sospechar una forma diseminada de I-ICL ante la presencia de hcpato y 

esplenomegali.1., adcnopat:fas y fiebre. La '.'-fccé:ión de la médula ósea es casi constante y 

se traduce en citopenias, c¡ue habitualmente .son graves ·y con repercusión .clínica. La 

insuficiencia hepática es un signo de pronóstico ominoso: 

Otras localizaciones. 

l-1. afectación gastrointestinal sólo es.relativamente frecuente en la primera infancia y 

el di."tgnóstico deberá ser anatomopatológico. Las localiza.cioncs en titno, aparato 

genital o vías urinarias son excepcionales .. ~ 

La presentación clínica de la HCL es·c.;,¿tt~rnad~mente.varÍ.1.ble.<Enalgunas ocasiones 

se tratará de un hallazgo :Ui~t~~d~at?lóg;cc>. El diagi~ósf:ico diférerici.-tl. consistirá en 

diferenciar aquellos. iproces;~? ~ó~Í.:"C>,;_; '.)·;··.a~ ¿~;olud6~1::: t~-~¡da¿• o .}~~~~ente, 
sospechos6s d6, hiséiJJ~::~- ;i~~-t~~/ d~. l~ d~ i~v~iZ~:'>.i;·~~~~: ~~i,~~a~:~as de• 

(·-" ·,;<, ·,:._ ~ f • ·,· •. ,_ - .~ ."-

una impordrit~dis~9Ó-~fi.iUit:Íot'gmiCl-·~prÜncks.pukeD-:;eJ:~I1io rcÍUitifocales 
'·i. :\~~~:·\.,_'/ .. ~:·:.:o··--:~·-·- ·. ,,.'' . ,;'' 

y tendrán pfes~mcior.~s distinl:as según cl o los órganos irnpliC:a~t65; )· compartirán u~1 
- .. - .. -. . 

cliagnóstico:difer~cial con procesos infecciosos o inflamatorios granulomatosos. L1.S 

segundas deben ser distinguidas de linfomas de alto grado y otras neoplasias agresivas 
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diseminadas. Existen síndromes caracterisricos c¡uc nos deben hacer sospechar c¡uc 

nos encontramos ante una I·ICL. 

La iritt<>CluC:ción=:dc fa~ quÜiiioi:ccipi.-i ric..;,1c mCjoria proriósriC:a,- De cú:l.Iqúier forma. 

cerca d~l20%~:·p~ciente~ ·con I~ICL sÍ~~é~i~nc:> r~~pond~n·~~i.ios'.~~~ii;~nes de 
:~;:;· ',;' .:·, ;,,_:" 

DIAGNOSTICO 

El único procedimiento diagnóstico d<!fií~i~t§~~o~6'~~~Hlli=~~''í:J. i~ié>~~ con presencia 

de células de Langcrhans, y el haJlazga Cie'los'gcinlJlos ci~ Birl:Ícck inrracélulares 
·.~ : ·º·>'. ~ ' .·:-· _.-',' -- -.. ::;~, 

mediante mi=oscopia electrónica. '.E~tos ~a11~gc;s 'f>i;i'¿d,en ''Se{.~~~~f'iim:idos por la 

positividad de la tinción para ATPasa, ~r6'~círi~ 's-'100 ~-:l.1fu'.• 07~.~·osid~a. y por l:l 

demostración de determinantes anti~iiC:b~ CDta {~ h.:' s~pc..f.fiCic d<! las c:;¿lulas de la 
' - . ·'-., .. . . ·. . - "' ·-. 

lesión. 

PRONOSTICO 

Los factores.·. ~~c>~~6sticos h~n. sido. citados antes . en·. l-Iisrlocitosis ·.x.- como ·la·· edad, 

aspecto, pb.o tarnbi~ é..~~ci. Óttas variables, C:omo sortla .disfuudón d~ ciert~s 

órganos y laapa,ri~c:k ~iste>l.Ógica ~e la, l~iÓ.~• fue. im¡>?rta~t~ c~~~ p;onóstico yguía 
. \~~--> : . ' -'-~: ;.. .. :- :.-.. 

;.·-~-::·<-;::. -, ·.f.-,. -
·- .~_ ~ ~':: 

Si bien es cié!rtcj, ~~i~i~ di~-~~ó~,<~~;rtit.iciJ,1~ ·¿;~10s, •como el esqueleto (fracturas 
. ·'" . . )'.~ . .. ,~· ;.; ' ~-. ·<';'· 

patológicas), el hipotálamo (cfü..bétes il'lsípiciá) • .; la gingiva (perdida de dientes). estas 

T:CSJS CON 
FALLA DE C!'.TC:.SN 
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son poco peligrosas para la vida, Jos c¡ue tienen 1nal pronóstico son la disfunción de 

hígado, pulmón y sistema hcrnatopoyético. 

·~ - ' .. ,, .- - :.":: .~._.::', _· .. "-; 

la quimic>tcrap~: 5;iií e~b·~~ ~c0Sa;Íd~ la'litc!ri..ni~; ~~ poco· 10 c¡l:ie se ha hecho. en el 
·.~ -

tratamiento . dé. la; f~~~ s'i!~~·.á~. 1:i <!~r7~ad:~.:~cá: <lci'.zoo/o de! ''c!si:o.s . ticri~n 

desenlace f.-itaI; a' ~~~~.'<lci ·~~~~i~ ~~ri dif"crcnt~' rcgíincnes. t~péuti¿os: 
un 

TESIS CON \ 
FA1I.u~'- D~~ '.:~~,.T·ZN 1 
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Tabla 6. PRONÓSTICO C'>> 

Los factores pronósticos incluyen: 

1. Rcspuest.-i a la terapia inicial. 

2. Edad al momento del diagnóstico (menos de 24 meses, 55-60o/o de mortalidad). 

3. Número de órganos envueltos al momento del dia!,~Óstico (tabla 5) . 

.+. Disfunción orgánica (<-iCTOplo: pulmón. hígado y médula ósea), son 

diagnós rico: 

Disfunción orgánica Mortalidad ( 0/o) 

Presente 66 

Ausente .+ 

5. I-I1sron.-i natural del trata.miento: 

Grupo 

13 

e 

Descripción 

-5in progre.sión de la enfermedad después de 6-12_meses 

Progresión: de la entermedad sin disfunción orgánica 

Desarrollo de disfunción orgánica d..;_rante el ~rso de la 

enfermedad 

Mortalidad 

(°/o) 

o 

20 

100 
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OBJETIVOS 

General: 

Conocer los factores pronóstico más relevantes en morbimortalidad, en los 

pacientes diagnosticados con I-Iistiocitosis de células de L'Ulgcrhans. 

Particulares: 

l. Determinar en base a los antccedt.-ntes, histori."1. clínica y exámen fisico 

2. 

3. 

4. 

5. 

completo, Ja evolu~iót~ y pronóstico; 

Conocer la,si~t9matol.ogíatT1ás común en _este tipo de pacientes. 

Con::,cer la·l~~~;~iÓ1i'~a·;; fréc:Uente en los distintos• tipos de .. afectación. 

Conocer C1 ·J~};C:, ~~~~<:.:;:¡.¡do desde el inicio de. los sin.tomas hasta el 

monie~ t¿ 8e1I<>.cct: el ~i.-igi{ós tic o .. · 



MATERIAL Y MÉTODOS 

Se realizó - un esrudicf retrospectivo de los pacientes pediátricos, en los que se 

csmbleció el diagó.ós_tico . de l-listiocitosis de células de I-~ngc-.:hans, durante su 

atención en el servido de Oncología del I-IIES. 

Periodo de csrudiO: 1986 al 2000 

Se rev-isó utl lismdo del :ar~hivo. propio del servicio de Oncología de los casos con 

diagnóstico de HistiocÍtosi~ de célulaS de Langc-.:hans. 

De cada caso encontra.do. se -.revis'aron e.xpedien ces clínicos y se corrobora el 
.. -- . . .. ·- :_ ._ ·\ ·"~ -- -

diagnóstico histcipaio16g¡-~C> .. 

- ' 
Los resultadosc·Se .. capturaron en--un listado tipo machote, en los que se incluyo: 

factores pronóstico, antecedentes, cuadro clínico, diagnóstico,. tratamiento y 

e':olución. 

Los resultados obt:enidos se muestran en tablas sencillas de porcentaje y frecuencia. 

'3 CON 
~E c:~~1G:tr 
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RESULTADOS 

Se encontraron 27 pacientes con el diagnóstico de I-Iistiocitosis de Células de 

Langcrhans, en el período comprendido del año 1986 al 2000, los·cu.~les·se.dividicron 

para· su c.~n.idio· en 2 grupos: el primero considerado de alto ri<!s~; con ,un total de 8 

paciet~tes, d.;16~ cilales 1 era menor de 1 año al mcmÍ~t~ dcl d;;g.:.Óstic~, y l~~ otros 
:: · .. ·.·.:.:-:· 

7 tnenores de 2 años, con un promedio de edad de L5 años(Grnfica.1). 

7 

6 

en 5 o en "' < 
~ 3 
o 
z; 2 

o 

DISTRIBUCIÓN POR EDAD 
Alto riesgo 

n = 8 

< 1 

EDAD EN AÑOS 

Fuente: Archivo clínico y biocsradística HIES. 
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El segundo grupo de pacientes correspondía a los considerados de bajo riesgo. siendo 

un total de 19 pacientes, de los cuales 1 tenia menos de 1 año de edad al momento de 

hacer el diagnósttco, y el 111ayor ~on 14 años al ser diagnosticado, con un. promedio de 
- ' - .. 

edad de 3.6 años(Grafica 2). 

6 

s 

ti> .. o 
ti> 

0 3 

Q 
2; 2 

o 
< 1 

DISTRIBUCIÓN POR EDAD 
Bajo riesgo 

n = 19 

EDAD EN AÑOS 

Fuente: 1\.cchivo clínico y hiocsradística J-llES. 
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En cuanto a la distribución por sexo, en Jos pacientes de alto riesgo se encontró una 

elación 1:1 (Grafica 3). 

FEl\<IENINOS 
50% 

DISTRIBUCIÓN POR SEXO 
Alto riesgo 

n=S 

MASCULINOS 
SO o/o 

Fuente: ~\rchi'\.·o clínico y biocsradística HIES. 
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En los pacientes de bajo riesgo Ja relación hombrc:mujer fue 1:1, Jo c1uc va en contra de 

Jo establecido en la literatura, donde el predominio es masculino 2:1(Grafica 4). 

FEMENINOS 
47°/o 

DISTRIBUCIÓN POR SEXO 
Bajo riesgo 

n = 19 

MASCULINOS 
53°/o 

Fuente: Archivo clínico y biocsra<.listica J·ITr:.S. 
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En los pacientes de alto riesgo se encontró menor tiempo de 'evolución desde inici.-ida 

l:i sintotnatologia, hasta el. momento de}1acer .. el.diagnóstico,. siendo 4 .. pacientes 

diagnosticados apcrias con 1 ·in~' d~ ~~6iución, 2. .P~ci~~cs ~ 1C.~ ; ::rnC!s~; 1 /pacientes a 

los 6 meses y c1·wtimoa los 7 mes.;s:p~~ un prom<.:<lici de 2.6 ineses(Gráfica s)~ 

r11·::..,1ro o•: 1o:vo1 .. UCJÓN AL !\.10!\IENTO 01-:1 .. DL\.GN0~11co 

Alto riesgo 
n=S 

.. 
3 

2 

ll 

Un mrs l)o.s n1r5r5 Sit."l.r mr.srs 

Fuente: .l\rchivo cllnico y bioestadística HIES. 
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En Jos pacientes de bajo riesgo el tiempo de evolución fue muy variable, siendo 

diagnosticados 4 pacientes al mes; y el de mayor tiempo de evolución con 15 meses, 

con un p~omedio de 6 meses(Gci.fica 6). 

3 

2 

o 

TIEMPO DE EVOLUCIÓN AL MOMENTO DEL 
DIAGNOSTICO 

Bajo riesgo 
n = 19 

.3 

Fuente: .t\rchivo clínico y biocstadistica 1-IIES. 

CON 
C;~:C~~N 
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l~"l sintomatología fue muy diferente para los 2 grupos. en los pacientes de alto riesgo la 

sintotnatolo.!,.>Ía señalaba. la presc..-.1ci."l de. un proceso sistémico, 6 de 8 pacientes se 

encontraban c~n riiaie!S~r ~~eral, manifescido p~rru;tcn.ia; :ld~amia ypérdÍda di! peso, 

5 de 8 pacien~es','.pr~s~~ta~~n una tumóra~ó~. la,·~~l ~e ¡ilc~~tf~·~ri~k~~lfriel{rc en 

cabeza· y cuello •. 4 de' 8 P,:lcic~tes presentara.:. fiebre )' I~Xap~<::ió~J~¿fp~~6~~i."ls, 3 

pacientes con p~i~~. 2 c~11 ~torrea y 1 de 8 con equimosiS y pl:osis ~al;~brru~Gcifica 
7). 

SINTOI\-IA TOLOGÍA INICIAL 
Alto riesgo 

n=8 

o 2 3 

No.. CASOS 

5 6 

Fucnre: Archivo clínico y biocsradística HIES. 
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De los pacientes de bajo riesgo, Ja sincomatologia fue benih>na, y el motivo de consulta 

inicial fue en 9 pacientes por cumoración; localizada principalmente en· cabeza y cuello, 
-. . . - . . . . . 

3 pacic~écs ~~<li~~c;it ¡;¡;~)c!sio~~ Cig:;,;-¡c:a;: 2--i>=áCiciiccspo~~-h:i.;~.~s~&i<lc::>·tt-auffiatisrno-

craneocncera1ic~•y 2. c~n '.d6;~;~ dé ¿_~¿,~zi<lac1es,. en· e11C)~~se·e~:~ii~ó--c~~º·11a11ázgo 
" ·:, ... '/-<•, ;,· .. •-: '. /,·-· -.:;·.••O'•• '. '.· '• • ' • • • ' • .' .'. • ·:· '1 • 

rndiológi~c?·. ~¿~iobC,i;;'~~~;(t}'p~?ciir~:con cxoftalmos, 1. paciente co.n ~imisÍcis·.}· C)tto. 

con 6:-isi~ ¿ÓnVulsi~~~!i;'~- c!ué.~ d~• igllal forma se L-nconttó como hall:i;go radi~lógico 

zonas líricas(Gclfi;.._ s): 

SINTOMATOLOGÍA INICIAL 
Bajo riesgo 

n = 19 

TUMORACION 

LESIONES DERMICAS 

TCE 

CX>LOR 

EXOFTALMOS 

CRISIS CONVULSIVAS 

SINUSITIS 

• 2 3 s 6 

No. CASOS 

7 8 9 

Fuente: .Archivo clfr1ico y hiocstadística 1-IIES. 
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1\ la exploración fisica se encontraron datos muy diferentes en los 2 grupos. En los de 

alto riesgo 7 de 8 pacientes tenían hcpatomegalia. , 6 de 8 pacientes con adeno~egalias y 

csplenomegalia, 3 pacientes con lesiones dérmicas y 2 paciL>Jltcs con edcma(Gráfica 9). 

111-:PATO!\lfo:GAl .. IA 

ADENO!\tt-:GAl .. IA 

ESPJ...ENO!\IEGALIA 

D~:R!l.fATITIS 

Sfo:noRRF.ICA 

EDt:!\tA 

o 

EXPLORACIÓN FÍSICA 
Alto riesgo 

n=8 

2 3 

No. CASOS 

5 6 7 

Fuente: Archivo clínico y bioestadística HIES. 
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En el grupo de bajo riesgo. la c..xploración física inicial reveló como dato principal, 

mmoración c.-n 9, principalmente en cabeza y cuello, les.iones dérmicas en 4 pacientes, 
- , .- - -- -----·,o-;· -- ----

adenomegalias - c.-ii, 2 pacientes, Ic5ioncs líticas <--i~ fémur, gingivorragia, cndostósis y 

cxoftalmos e11 1 pacierú~(Gcifica 10). 

EXPLORACIÓN FÍSICA 
Bajo riesgo 

n = 19 

o 2 3 5 

No.CASOS 

: StH ~-Sfu9k--#@$~!i 

6 7 !i 9 

Fuente: J"\rchi,,.o clínico y- biocstadistica I-IIES . 

...r.iqIC" CQH .!. J..:.!l.,J ~ J .4 .. 
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Como está reportado en la literatura, la mortalidad en el !,>n.Ipo ele pacientes de alto 

riesgo es alta, del torn.1 de pacient:es, el 50'Vo fu.llecicron, con 'u~ promedio de sobrevida 
. . 

de -1-.2 meses, estando. el res-to, d~~ pacient6, yivos Y-~~ ~~sión completa, con un 
<:-~.;. "'·"-

promedio de sobrc;~da 1ibrti d¿ e1írC::ari;;él:i<l'cte,12 afias; ne los pacienées fallecidos 1a 

causa di;ecta se éonsi,JC1"6 en 3·de ~lx~ ;a•scp~i~' y l~c ~los fu.IÍeció por hemo~gia 
masiva (rabia 7); 

Tabla 7. RESULTADO DEL TRATAMIENTO 

Alto riesgo 

n=S 

No. CASOS 

i\fuertos* -1- 50 

50 

obrc'l.'ida libre de enfermedad 

Protnedio 

* 3 Sep.ns 
1 J-lemon-agia masiva 

Fuente: Archivo clínico y biocstadistica J·IIES. 
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Se pudo corroborar alteraciones de laboratorio en el grupo de alto riesgo, encontrando 

en los 8 pacientes anemia(definida como la,disminución de Hb por,dcb.ajo de 10 gr/di), 

en 6 pacientes plaqt'IC!topenia(dC!~ida como la. • distiii~t.ició;.J. ' por debajo · de 

100,000/nini3); á ';11;6~b~inemi.-..(c~n~side~~I~ iomo, menos ·~d~·;:s ;/dJ), con los 

cuales se .;..;C!<le . cJ;.firmar disfunción orgániea, ad~rn:is 'sét ~h~~~tr6 cl~va'.dón . de las 
•" . 

transaminasas' y de los tiempos de coagulación <...-n 3 y 

rcspectivamcnte(Grafica 11). 

1 pacientes 

En los paciéntcs de bajo riesgo no se encontraron alteraciones de laboratorio 

atribuibles a la patología en estudio. 

ALTERACIONES DE LABORATORIO 
Alto riesgo 

A:"i"l-:!\llA 

lllPOAl ... HU!\ll~t:!\llA 

•:Ll-:V.ACION l>t-: TGO 
YTGP 

TPYTPT 
AU!\-11-:NTADAS 

o 2 

n=S 

3 -1 

No.CASOS 

5 6 7 8 

Fuente: .i'\cchhto clínico y biocstadísrica J-JIES. 
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En el grupo de pacientes de alto riesgo se presentaron los 2 primeros fallecimientos a 

los 3 meses de rc..-alizado el di.-.gnósc:ico, otro fallecimiento a los 5 meses y otro a los G 

- - - ---- - - - - -- -
m.eses, siendo el tiempo de evolución de los restantes 4- pacientes de 3, 13, 14 y 15 at"ios 

de sobreviva libre de enfermedad(Gcifica 12). 

CURVA DE SOBREVIDA LIBRE DE ENFERMEDAD 

1:i------i 
mi ! 
:: --i-. 
3)¡ 

4li 
3)l 
:ni 
o: 
ol-,---,--~----.---. 

o l 2 3 4 s 6 o 1 

Alto riesgo 

o 

2 3 4 5 6 7 8 9101112131415161718 

Fuente: i\.cchivo clínico y biocstadística f·IIES. 

--------:--::-=-:---- ...... 
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En el grupo de bajo riesgo no se prcs<.."tll:aron defunciones, y tenemos el lOO'Y.• libre de 

enfermedad, con una sobrcvida de 6 a 15 afies, y un promedio de 12 años(gcifica 13). 

100 

90 

80 
70 
60 

50 

40 
30 
20 
10 

o 

CURVA DE SOBREVIDA LIBRE DE ENFERMEDAD 
Bajo riesgo 

l 2 3 .. 5 6 7 8 9 1 o 1.1 12 13 - 14 15 

Fuente: J\.rchivo clú1ico y,biocstadística 1-JIES. 
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CONCLUSIONES 

La I-Iistiocitosis de Células de Langcrhans es una enfermedad que predomina en la 

infancia, .estando reportado en la literatura un prL'<iominio del SC..'<O tnasculino 2:1, 

siendo sus manifestaciones Jnu;•: ¿~~~~as según el tipo y numero de afectación a 

órganos, y la disfu~~ió§:o t10 qÚ:e;en éllos se presente, con una mortalidad alrededor del 
;_--~\;~;<·: ----- '' '< 

20'Yo en lós páCic;acs d~ ál.~o riesgo~ 
~,. .. -.~'.'.'.f/' ·" '· .. ·~~.i~:,~:,:· .. ,:::: 

dicho dfa~ó~e-~~~'-fü~~~~~~~ri¿io' a 8 de ellos como pacientes de airo riesgo, con las 

siguientes cara~~crl~~cis~\ 
- '::. : ·. ·' ·~_:;'~:'. :·-'o -.'. 

Primero, los B ·'PaC:i;;;1tcs cra~1 menores de 2 años, lo que '\"a de acuerdo a la literatura 
:- ~ ·.. ::· ;, -- -~ --;:._:-~--J:~c:<~·< _._, 

cxistente,·v con.t:rii:ri:l~é!riccaella•no se encontró predominio de sexo, siendo.larclación 
•-· '··, :-'<>'':;~ . .'.,,",_·;:~~:---:· ,-.-~;,···-·. 

hombrc:mu¡C!~ 1;ié1i'~íú:~tio h~~pit:lL 
:~-,-~ <""'> '< ·-~~~ '· 

SCI,-undo. las i:n;~¡~~s~~ic),~~~·¡ )··i~t¡;s cf~nicC>s presentacios por lo:> pacie~tes son. de la 

suficiét1tc grit.'::~b~~ cón-lb::t;>i~11:lrnar.í:l'hi:ci~.::i6~.,: mi-lr~dc!.1ospadrcs :::arhodcl~personal 
.... -:,~_ """'-",;;:,- f..c,-:, --:c:-'•"-?7; '· · ~· -;':~.'."'-::-.· ;,- ~ ' ·>_c.;º: _·-•::. ~ .. ,":':;·- ,. 

médico, po~;·16~~)~~-,~~i;~~%~~~~~~~~~::.~~J~:.~~,~~~~j;~é
0

~~%1~zs,'f°'~?"~7~~tt!fc;1~~ó~, 
nosotros·- e11c_o11:t:r:lrrios)qtÍ~·a4,1C>s · ¡('r>a?~~~tcs;+ s~;'Ci~~gri,_os_ti~oif;; e':l\ci. ~p~erines de 

;;~:::~::n:,~~z~~:!.~:!::'E~r~r~1~~t~~~!~~~~:::.:~.w. 
como fiebre. prolOngada de origen'.dcscbribc:Ídb; e~~Ca:miento o pérdida de peso, 

- _.- - -. ' - - . . ''. 
.. ': -,.:._.:_ -- ., .,__ ."_•:- .···· ._ -

irritabilidad o letargia, o diarrea· pToloúgacl~. adetnas de malestar general, manifestado 

co1no astenia, adinamia, e hiporc.xia, que junto con la pérdida de peso fueron la 
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sintomatología mas comúnmente encontrada. y con datos clinicos y de laboratorio ele 

afectación a órganos. 

El encontrar .al~ ~xpl.01;aci<?1~ físio -¡,<!)>;.to. y e~plcno;ri<!g.tl~~ aden¡;megalias y fiebre. 
~-··, :.;;.~ :., - _;':-=- •. -": ·<: ·_,. ··~-~ ·-·- ... 

nos· debe h.:i.~C!f' ~8~~~C:h~ la•. presencia d~ . üna• forrn:I.·· di~~min:l.<la.d<!~•Hi~'tiocit6sis de 

caulas ··~·.~··~~)1~1~~~~~i~~7.·:~::n.-los'' ~º~-·~ri~:h~~~s~j~~f ~-~~;'t~~~d+.:~S~a~e11tes 
tenían hcpatomegalia'y 6 de 8 pácientcs CC)n csplenornegruia; ad~aS de 6 .de: 8 pacientes 

con acle1'o~e;¡~;~."; ''' ·< ,;· .•:'< ':· < . , . ;/'.;;, ·;·•·.';. {-'~·-~:· 
En cuan té> ~·l"~~áii~~··~cl' c:cifumi~mo, · ~· lé>s. p~cil'.!~,·~~~'<td :lité> ~~sJ>;{~~~·a2~116s ~o 

,.;~~;-:·: ·: :'!'.' '~ ::~----2·_- : ',.;,,_ ~ ·:,~ -: ,,,.._¡ 

hubo .resp..:il'.!sta; fá..;;6~1:>1~ }' Ffui1~ci~é>~~; ;~6~-- u~.;·~¿;.;.;~¡~ \Í~·,•~¿;;~(!~~~\'h6'~~~~or al 

cliagnóscÍcC> 'd~;+Z,~~~~,(!~;/;-~~\~,~~~f t~.~~i:ii~)¡(!} ~~% clJ·~o~t~,l~~l~:I, ~Í~~ f ~ t~~)'or a· lo 

descrito <.-n la~ dir6o~~~'.'pl'.:bJi6'dC>ri~~.~~i<!hdé>'• cl -" peq:~il~ parn 
-,, ~'< '" ;··;;-;, ~ e'';:: _':,): ·: ·,.•.Jé·:··

1
"->'-

:00d:::::iz.t;~~~f~l~~i18]i1~:11S ~i~:laborntorio se cbnsidernro1i. co:,. clisfünción 

.·.' ·--<~---.:-,::~:::::.;~':r-::,'~;;:<:;->:·-,.:_,:'./-~t\~/·;_,_:·- -, ·, ·:'~: -.· .- ,. - - .. -. . - - -- -
orgánica; sicí1do.di.-ignóstié:o'de:.disfundón los siguientes pacimetros: anemia (menos de 

----.y-:- ~~'...:-if ,:.~<;;;~; .. :.-.f. 2-~-f~x~ ': •. 

lOgr/dl)~ plaqu;étc5p~Ü'.'7(ffitc.~1os.dc'ioo,?.OO/mtri3)<.y_fahipoa115iuhii1¿mia(mcnos de 
'-t-~; .,-"~ :-.''.,-:. -

. .•,:-- . .; 

_-:::~-/:, 
2.5gr/dl) .. 

' - - ' ··- - <'.~ - - -, - • '•" -

En los paci~nte{ dc,bajo3ri;;;g6,:-S~ encontró al igu3J c¡uc en .-1i'lii:era:rura: c¡ué las edades 
,O:•' ·,::;_-.,.- •-:.~-' 

- "; ___ <'. ·.;-"·::,,.· ->-> 
at1os, y contrariamente-a· lo descrito.no .se,encontró predominio de sexo, con una 

relación homb~~:rnuj~r 1:1 
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El motivo de consulta en estos pacientes es por síntomas inespecificos, c1ue nos habla 

de procesos loc.-tlizadós, siendo cl hueso el órgano mas comúnmente implicados. El 

diagnóstico d~~ca1~3._<:~~ un periC>cJ~o. rn.~ prolongado desde ¡.:.¡ciá~ la sintomatología, 

lo cual no tien~ ~<!Jad6ri'~6~.i~Js6brd~~~~ Ya que indepcndicrit~;,ri,~re al··.ti~~po ·de 

evolución, que fu~ TT1~~~-~61'c!. desde 1 mes, hasta 15 me~C!S. :i_..;';se• p~e~~t.~.:on 
,. ,:.· .. ·,. .'. 

defunci~nes~p~o ~i t:Íci~~ ~elación con la aparición de secuelas, qUe mas .;6mÍ'.n~cnte 

fueron por destrucción ósea. 

El motivo de consulta, para la mayoría. fue la presencia de una ru~oraCión, en·cibeza, 

cuello y c.xtremidadcs inferiores principalmente, y después enor~~n.de·~·rnportancia las 

lesiones dérmicas. 

Se encontró que ante.« de establecer cl diagnóstico, fueron- tratados .con diagnósticos 

di,·ersos, los más comunes corno dermatitis seborreka, y otitis. crónica, lo que nos habla 

del poco conocimiento respecto a la enfermedad. por pan~ de la comunidad médic.-.., lo 

que retrasa el diagnóstico y tratamiento. 

TE:~;rs 
FALLt-l DJ~ 
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