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RESUMEN

INTRODUCCION: La Histiocitosis de células de Langerhans es una patologia
poco ‘€omun, entre sus presentaciones clinicas existe la enfermedad aguda
diseminadavla cual tiene una alta mortalidad y que logra asemejar muchas

enfermedades.

OBJETIVO: En ‘este estudio se buscé correlacionar los hallazgos clinicos-

radiol6gicos como un predictor temprano para el diagnéstico de la enfermedad.

MATERIAL Y METODOS? -Se realiz6 un estudio, cuantitativo, descriptivo,
retrospectivo transversal con los\hallazgos clinicos y radiol6gicos de los pacientes
menores de dieciocho afios_en ‘un hospital de concentracion en el estado de

Tabasco, México durante un periodo de marzo del 2009 a marzo del 2019.

RESULTADOS: Se encontraron 21 _pacient€s,~con una edad entre 1 a 11 afos,
siendo la moda los pacientes de 1 afios(ocho’pacientes 38.1%), predominando el
sexo femenino en doce pacientes (57.1%), el hallazge, clinico mas frecuente fue la
erupcion cutanea en doce pacientes (57.1%) y de les hallazgos por imagen las
lesiones mas encontradas fueron las lesiones liticas ens dieciocho pacientes
(85.7%). Encontrandose relacion entre estos dos hallazgasven diez pacientes

(47.6%).

CONCLUSIONES: A pesar de existir predominio de las lesiones encontradas el
riesgo relativo nos indica que las diversas lesiones pueden estar o no presentes

independientemente del sexo o la edad de presentacion de la enfermedad.



ABSTRACT

INTRODUCTION: Langerhans Cell Histiocytosis is an uncommon pathology.
Among it’s clinical presentations there is an acute disseminated disease which has

a high mortality and manages to resemble many diseases;

OBJECTIVE: This_study sought to correlate clinical-radiological findings as an

early predictor for the diagnosis of the disease.

MATERIAL AND METHODS: A quantitative, descriptive, retrospective, cross-
sectional study was conducted,with the clinical and radiological findings of patients
under 18 years of age in a concentration hospital in the state of Tabasco, Mexico

during a period from March 2009 te March 2019.

RESULTS: They were found 21 \patients, with an age between 1 to 11 years, the
mode being 1 year old patients (8 patients 38.1%), with a predominance of females
in twelve (57.1%). The most frequent-clinical finding was skin rash in 12 patients
(57.1 %), and from the imaging findings, the most_eommonly found lesions were
lytic lesions in eighteen patients (85.7%). A relationship’between these two findings

was found in ten patients (47.6%).

CONCLUSIONS: Despite the predominance of the lesions found, the relative risk
indicates that the various lesions may or may not be present regardless of sex or

age of presentation of the disease.
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1. INTRODUCCION

La Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) antes conocida como
HistioCiteS X, es un trastorno proliferativo de los histiocitos; Estas células de
Langerhans-proliferantes son positivas al antigeno leucocitario humano DR (HLA-
DR) y expresan, el antigeno CD1, que condicionan una afectacion multisistémica
con un espectro glinico amplio y variable. Afecta a 2.6 a 5.4 casos por un millén de
nifos en la poblacién’general de los cuales la edad mas comun de afectacion es
entre el primer y terCer afio de edad. (1) Se reconocen tres formas clinicas
principales las cuales son la-€énfermedad de Histiocitosis de células de Langerhans
aguda y diseminada (enfermedad de Letterer-Siwe), histiocitosis de Langerhans
unifocal y multifocal (granuloma‘eosinofilico unifocal o multifocal) y la llamada
triada de Hand-Schiller-Christian. Debido a su afectacidon multisistémica los
hallazgos por los métodos de imagen sonsmultiples, entre los que se encuentran
las lesiones liticas en los huesos, un timor cen un componente de tejidos blandos,
infiltracion a la glandula hipdfisis,~lesiones micronodulares en pulmon,

hepatoesplenomegalia, entre otros.

Debido a lo rara que es la enfermedad y la afectacion multisistémica que
presenta, se han realizado en México pocos estudios abordando esta enfermedad
con un enfoque de la especialidad de imagenologia, y los que lo hacen se limitan a
los hallazgos en un solo sistema afectado. Debido a eso se quieres0btener una
base de datos de pacientes pediatricos con Histiocitosis de células de Langerhans
e identificar un patron clinico radiologico para su diagndstico en etapas tempranas.

En este estudio se evaluaran los hallazgos en todos los métodos de imagen

10



disponibles concentrando cada uno de ellos en una base de datos, comparandolos
uno.a uno, enlistando y agrupando los resultados junto con la presentacién clinica.
Esto#ser» busca debido a que esta enfermedad tiene multiples diagndsticos

diferenciales,y se buscara encontrar un patron distintivo de esta enfermedad.
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2. ANTECEDENTES HISTORICOS DE LA HISTIOCITOSIS DE CELULAS
DE LANGERHANS.

La primera vez que se definieron las manifestaciones de la Histiocitosis de
células dedangerhans fue en el afio de 1893 cuando el Dr. Alfred Hand reporto el
caso de un nifio de tres afios que cursaba con diabetes insipida, exoftalmos,
hepatoesplenome@alia, piel seca y petequias. El nifio falleci6 posterior a dos
meses. La necropsia‘revelo lesiones a nivel de craneo, infiltrados pulmonares y
masas nodulares en el higado, bazo y en las pelvis renales, en ese momento
pensando como diagndstico- de tuberculosis. La primera descripciéon de
Histiocitosis de células de Langerhans se le atribuyd al médico britanico Thomas
Smith en el afio de 1865, donde en las actas de la sociedad de patologia de
Londres describe un pacienté de cuatro afios y medio que tuvo hinchazén occipital
con un defecto 6seo bien definido.y material amarillento descrito como un absceso

drenado.

En 1905 el Dr. Thomas Kay reportd un case de un nifio de siete afios con
exoftalmos, poliuria y lesiones liticas en craneo. Posteriormente el Dr. Artur
Schueller reporto dos casos en 1916. El Dr. Henry Christian lo reportdé en 1920,
dando el nombre a la enfermedad de Hand-SchuiellersChristian y algunos

agregaban el nombre del Dr. Kay.

Se describieron otras dos patologias que fueron el Letterer-Siwe/(1924) y el
granuloma eosinofilico (1929). Donde se concluyd que el Letterer:Siwe, el
granuloma eosinofilico y el Hand-Schueller-Christian eran una misma patologia

pero con diferentes variantes, algunos estaban de acuerdo con esto pero otros
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decian que estaban intimamente relacionadas pero que en realidad eran
diferentes patologias y otros simplemente decian que eran enfermedades

completamente diferentes.

En‘ehafio de 1953 el Dr. Linchtenstein introdujo el término de Histiocitosis X
gue agrupaba las. tres enfermedades mencionadas pero que eran distinguibles por
condiciones clinicas_diferentes. La X fue usada para describir que era de una
causa desconocida. Este.término se utilizé en 1987, cuando el grupo escritor de la
Sociedad de histiocitosis“propuso que se reclasificara la Histiocitosis X como
Histiocitosis de células de . Langerhans, para asi quitar los epoénimos,
mencionandola como un diagnéstico especifico basado en los estudios de

patologias actuales.(2)

Se realizé un estudio en” el departamento de Radiologia del hospital
pediatrico Schneider en Nueva York; Estados Unidos del afio de 1997 al 2007 los
cuales tenian un resultado de biopsia‘positivog€este fue un estudio retrospectivo
donde veian los hallazgos por imagen de maniféstaciones por Histiocitosis en
craneo y a nivel intracraneal. Fue un estudio donde serencontraron 100 pacientes
de los cuales 48 eran hombres y 52 eran mujeres, con edad-entre 4 meses a 24
afos con una media de 4 afios. De estos pacientes 96 tenian-afectacion a huesos,
de estos el (60%) tenian una lesion solitariay el 40% tenian lesiones multiples. El
hueso mas afectado fue el craneo afectando al 54%, el calvario se afecto en 45%.
Los que tenian afeccion de craneo la mitad de los pacientes eran asintomaticos o
tenian un tumor de tejidos blandos. Las lesiones en craneo eran osteoliticas

ovales con margenes circunscritos predominantemente. De los pacientes con
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afectacion del craneo estos se afectaron a nivel de la base en 52%. El hueso
temporal se afectdé en un 13% de los cien pacientes. Un caso de los 100 reporto
paraliSissdel sexto par craneal solitaria con afectacion de la mastoides y extension
al canal deDorello y al seno cavernoso. Dos pacientes tuvieron lesion del Clivus.
El foramen yugular se afectdé en 2% de los pacientes. En este estudio tuvieron
como hallazgo“clinico importante la hinchazoén facial por lo cual lo dividieron en
aguda con inflamacién, hinchazén facial no progresiva, hinchazon lentamente
progresiva y rapidamente progresiva. Esto debido a que la tenian que diferenciar
de procesos tales como osteomielitis. El hueso mas afectado después del craneo
fue la mandibula en quince pacientes. El hueso maxilar se afecté en 8% de los
pacientes. El paladar duro se afecto en 3% de los pacientes. La orbita se afectd en
11% de los pacientes. En €Sta serie’se obtuvo que el 11% tuvieron diabetes
insipida. Sélo treinta y siete pacientes se’ realizaron Resonancia magnética de
crdneo y se observd una afectacion” intrapafenquimatosa, de estos el 2% que
tuvieron localizacion en los I6bulos temporaleS; )ademas 2% tuvieron atrofia
cerebral, un paciente tuvo esclerosis temporal-mesial'y 3% tenian lesiones extra

axiales. (3)

En el afio de 1995 en el Hospital pediatrico de Philadelphia, Hospital
universitario de Pennsylvania se publicdé un estudio que de manéra retrospectiva
observaron a cuarenta y dos nifilos con biopsia positiva para Histiocitosis de
células de Langerhans vistos del periodo de 1986 a 1993. Eran veintiséisshombres
y quince mujeres, con una edad de tres meses a dieciocho afios con una edad

media de 6.5 afios. De estos pacientes se realiz6 un escaneo 6seo en quince
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pacientes, gammagrafia 6sea se realiz6 a doce pacientes y diez pacientes
tuvieron estudios limitados a algunas zonas. Se realiz6 un seguimiento a treinta
pacientes. Los tratamientos que le hicieron seguimiento fueron realizados con
quimioterapia, radioterapia y cirugia. En este estudio los categorizaron por
pacientes con @fectacion localizada (lesioén Unica en hueso con o sin hinchazon
adyacente de los"tejidos blandos, linfadenopatia regional o afectacion a un solo
organo) y multiple ‘(lesiones multiples éseas o en diferentes 6rganos). De ellos,
veintidés pacientes tuvieron localizacion focal y veinte multifocal, dos pacientes
tuvieron disfuncion organica;yy-cuatro pacientes desarrollaron diabetes insipida. Se
tuvo que treinta y cinco pacientes(83%) tuvieron al menos una lesion 6sea. De los
siete pacientes sin lesién 6sea: tres tuvieron lesién de tejidos blandos, uno lesién
en piel y uno lesién pulmonar.-Los pacientes con lesion de la base de craneo y
siete con lesiones faciales tuvieran.destruceion 6sea con lesion de tejidos blandos.
En cuatro pacientes existié afectacign intraeraneal con anormalidades en tejidos
blandos, donde uno tuvo afectacién del*Seno cavernoso. En la region selar en la
resonancia magnética solo uno de los tres con diabet€s insipida tuvo ausencia de
la hiperintensidad de la neurohipoéfisis en T1, uno tuvo-grecimiento de la glandula
hipofisis. Se encontré cinco pacientes con lesién multiplesen.el calvario y todos
tenian lesion extracalvaria. Habia ocho pacientes con lesién Unica_en el calvario y
siete eran su unica manifestacion. Ocho pacientes tenian afectacion espinal y
siete tenian al menos un cuerpo vertebral afectado. Diez pacientes se“encontraron
con lesion tor4cica, solo cuatro tenian lesiones 0seas, uno con afectacién _de los
pulmones, uno con afectacion pulmonar y de las costillas y otro con afectacidn del

pulmon junto con mediastino. En la afectacion a los huesos de las extremidades
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en nueve de once con afectacion a este nivel, siendo solo en dos pacientes con

afectacion a tejidos blandos. (4)

En'el afio de 1998 se publicé un estudio del Hospital General Universitario
de Alicante/ y del Hospital Universitario de la Fe en Espafia, de manera
retrospectiva‘se estudiaron sesenta y dos pacientes obtenidos en un periodo de
diecisiete afios, ‘con_diagndstico de Histiocitosis de células de Langerhans por
diagndstico histopatolégice. Este estudio se enfocé principalmente en la afectacion
del hueso temporal, encontrandose que catorce de ellos tenia afectacion del
hueso temporal y se les realiz6 Tomografia simple y contrastada del hueso
temporal con seguimiento a los’3, 6 y 12 meses. Posterior a este periodo se
realiz6 seguimiento con Resonancia magnética dependiendo su evolucion clinica
realizandose Unicamente a seis"pacienteés. La edad de presentacion fue de 2 a 6
afos y medio. De esos pacientes se presenté~de manera inicial en doce pacientes,
viéndose en ocho pacientes la lesion de.manera aislada y en cuatro con afectacion
en otros 6rganos. De las manifestaciones clinicas_se obtuvo que once tuvieron
afectacion a oido (otorrea en ocho pacientes, masa peri auricular en seis
pacientes y estenosis del canal auditivo externo por un pglipo en dos pacientes)
siendo de estos en seis pacientes el sintoma inicial. Un paciente fallecié por la
afectacion extensa a la base de craneo. En todos los pacientes habia destruccion
Osea siendo bilateral y simétrica en cuatro pacientes. En doce paciéntes se afectd
la mastoides. Lesion del proceso escamoso se observo en ocho pacientes y lesion
del oido medio en nueve pacientes. Habia destruccién de los huesecillos del ‘oido

en dos pacientes, afectacion al laberinto 6seo en dos pacientes y lesiones
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limitadas al apex en dos pacientes. Todos los pacientes tenian una lesién de
tejidos blandos asociada, la cual era homogénea en fase simple de TC y
heterogénea en dos pacientes en la TC contrastada. En tres pacientes hubo
extension extradural. Se realizaron en dos pacientes estudio de RMN encontrando
que la lesion de tejidos blandos era hiperintensa en T2, sin edema periférico e
isointensa en TLlyCon marcado realce a la aplicacion del medio de contraste. En
un seguimiento a 5.afos de los pacientes se encontraron a ocho pacientes con
lesion limitada en hueso temporal y de esos cinco no tuvieron recurrencia. En uno
se observdé una masa pegu€fia en nivel de apex. Los otros pacientes tuvieron
regresion de la lesién de tejidostblandos a los 3 meses después del tratamiento y
la reosificacidbn ocurri6 un afio\después. Se encontraron seis pacientes con
afectacion multisistémica y cince de ellos,tuvieron recurrencia predominantemente

en huesos, cuatro de estos pacientes deSarrollaron diabetes insipida. (5)

La Histiocitosis de células de Lapgerhans se presenta principalmente en la
poblacién pediatrica pero es importante mencionar gue existen casos en adultos
con afectacion a pulmones. En el afio del 2008 el Dr. Danny L. Leatherwood et al.,
mostraron un caso de una paciente femenino de 21 afios cen un mes de dolor de
garganta y nueve meses con tos no productiva, disnea,(con antecedente de
tabaquismo. A la auscultacion se encontrd0 una respiracion aspera en ambos
pulmones con saturacion de 88% al aire ambiente. En las radiografias se
demostraron cambios quisticos y patron reticular. La tomografia demostré_quistes
pequefios con paredes delgadas en relacion con destruccién parenquimatosa a

nivel multilobar. Los quistes eran re paredes mas gruesas (2-4mm) en regiones
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apicales. Por lo cual es importante no olvidar que en pacientes adultos también se

presenta esta enfermedad. (6)

La’afectacion intracraneal de Histiocitosis de células de Langerhans es rara.
Se public6_ un, articulo en el afio del 2017 por el Dr. Dhanashree A. Rajderkar, el
caso de una paciente de 5 afios que tenia un antecedente de trauma, la cual tenia
hinchazon del ojo.izquierdo y cefaleas lo cual se observé por TC una lesion litica
con una masa de tejidossblandos asociada en la region supraorbitaria izquierda.
Se realizé biopsia y se”reportd diagndstico de Histiocitosis de células de
Langerhans. Se di6 tratamiento con resolucion completa pero se perdié el
seguimiento de la paciente. "A‘ la edad de 11 afos la paciente presento
empeoramiento de la cefaled; inestabilidad y visiébn borrosa. Al realizar RMN se
observaron lesiones en cerebéletlas cuales realzaban al medio de contraste. En la
secuencia de difusibn se observaron myiltiples zonas de restriccion que se
confirmo en el ADC. Existia edema vasogénica’en la fosa posterior ocasionado por
el efecto de masa y ademas tenia hidrocefalia obstructiva. A esta edad ya no se

observaron lesiones liticas. (7)

Otra manifestacion poco usual es la afectacién a'shivel de la regidn
hipotalamo-hipdfisis. Y mas aln mas rara es la manifestacién en_adultos. En el
2000 el Dr. Hiéronimus, Y. Hadjali reportdé cuatro casos con_afectacion por
histiocitosis de células de Langerhans en la region hipotadlamo-hipofisis
encontrando en la resonancia magnética engrosamiento del tallo de la;hipdfisis,
perdida de la hiperdensidad de la neurohipdfisis en la secuencia en T1. Solamente

un paciente presentd estos datos. Dos casos mostraron un realce importante a la
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aplicacion del medio de contraste en el area del hipotdlamo con la ausencia de
afectacion en otras areas tipicas por lo que diagnésticos diferenciales son

pensades mas frecuentemente. (8)

En‘ehM2015 se publico un articulo de la sociedad americana de laringologia,
rinologia y otologia donde se realiz6 una estudio retrospectivo de pacientes
diagnosticados con histiocitosis de células de Langerhans con afectacion del
hueso temporal en un“periodo de 1878 al 2014. Se obtuvieron datos demograficos,
clinicos, de estudios de.imagen, histopatologia, tratamiento, recurrencia y
complicaciones. Se estudiaron’ 29 casos. La edad entro con un rango de 1.25 afos
a 88 anos. De esos 45% fueron diagnosticados antes de los 10 afios, y doce
pacientes (60%) eran hembres. Ocho pacientes (40%) eran pacientes
sintomaticos, nueve (45%) eranscon afeccion bilateral simultaneamente o afeccion
secuencial del hueso temporal [y siete spacientes (35%) tenian afectacion
intracraneal. El sintoma mas encontrade-fue {a otorrea en once pacientes (55%),
hinchazén post auricular en cinco pacientes (25%)..Se encontraron al momento
del diagnodstico con trece pacientes (65%) con lesiones’asteoliticas. Tenian tejidos
de granulacion en el conducto auditivo externo en nueve pacientes (45%). Ademas
se encontro otitis media, perdida conductiva de la audicion, estenosis del conducto
auditivo externo en 20% de los pacientes, respectivamente. Un paciente tenia
pérdida de la audicion simétrica neurosensorial sin involucrar la capstla otica. La
diabetes insipida se encontr6 en seis pacientes (35.3%). Un paciente tuvo
destruccion del cerebelo. Se realizaron CT y Rayos X en trece de los paCientes

(65%) resonancia en un 40% de los pacientes. (9)
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En el 2018 se publicé en la revista World Journal of Surgical Oncology un
estudio de la manifestacion clinica y de imagen en veintisiete pacientes. Se realiz6
el estudio de manera retrospectiva con los datos encontrados en la base de datos
del radiologia buscando lesiones en hueso temporal sugestivas de histiocitosis de
células de Langerhans en el hueso temporal. Se incluyeron datos demograficos,
sélo pacientes con"CT de cortes finos y se excluyeron los que tenian artefacto. Se
encontraron veinticineo,_pacientes en un periodo de enero del 2010 a marzo del
2016 encontrando qué once pacientes tenian afectacion del hueso temporal de
forma bilateral. La edad media-fue de 24 meses con un rango de 6 meses a 4
afnos. De esos 44% se diagnosticaron antes de los 2 afios. La relacion de Hombre:
mujer fue de 13:14. El sintoma, clinico comdnmente méas encontrado fue el edema
periauricular en doce pacientes(44%), luego otorrea en veinte pacientes (33%) y
otalgia en seis pacientes (22%)..De losspacientes estudiados el 74.1% tenian
lesién inicial en el hueso temporal. En) el examen fisico se encontré una masa
periauricular en un 37%, en el canal auditivo externg habian lesiones con tejido de
granulacién o neoformacion en seis pacientes (22.2%) o estenosis del conducto
auditivo externo en cuatro pacientes (14.8%). En un-25% de los pacientes se
encontraron otras anormalidades como ictericia, diabeteés. insipida, eritema
cutaneo. Seis casos tenian fiebre y tres casos tenian lesién intracraneal (11.1%)
de los cuales esos tres tenian diabetes insipida. La CT y RMN\se_realiz0 en
diecisiete nifios. Se realizdé una clasificacion anatémica del hueso temporal en
cinco subsitios encontrando el proceso mastoideo, el canal auditivo externo,.oido
medio, escama del temporal y el apex petroso (que incluia la capsula otica). Se

realizd una escala de la afectacion al temporal que si era levemente afectada una
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zona se le daria un puntaje de 0.5, cuando se afectara parcialmente se daria un
puntaje de 1 y difuso (més de la mitad) con 2 puntos. Dependiendo el rango de
destraceion Osea igual se dividieron por grupos con un patron difuso con
destruccion~de al menos tres sub sitios. Una destruccion parcial como afectacion
del hueso temperal y del proceso mastoideo. Y localizado con afectacion focal de
erosion del huespg'temporal. El proceso mastoideo fue el mas afectado en treinta y
un pacientes (81%)-c0n el mas alto puntaje de 45. El segundo sitio mas afectado
fue la escama del temporal en treinta pacientes (78.9%) con 27 puntos. De los
pacientes 10 (26.3%) fueron.de patron difuso, veintiddés pacientes (57.9%) con
involucro parcial y seis (15.8%), de patron focal. En tres casos se observo
destruccion simétrica y bilateral del temporal. Cuatro pacientes tuvieron lesién en

el laberinto 6seo. (10)

En algunos casos se puede, *presentar la histiocitosis de células de
Langerhans como lesiones ulcerosas.-Se-presenté un caso en un articulo del 2017
por el Dr. Lorenzo Scolaroa, un paciente de 14" afos el cual tenia sintomas
inespecificos de dolor abdominal difuso y polidipsia..Esta sintomatologia la tuvo
durante un afio con edema facial e ictericia. Posterior a este, inicid a quejarse de
hemorroides. Durante la exploracion se encontré una lesion dleerosa en el margen
anal izquierdo, con bordes mal definidos, su coloracion era eritematosa-violacea,
con fondo irregular y una secrecion hialina. En la mandibula se noté6~un tamafio
irregular con aumento de sus angulos de predominio izquierdo. Tenia
hepatomegalia dependiente del I6bulo izquierdo. Posteriormente se realizo (biopsia

de la lesidon ulcerosa, encontrandose por patologia células de Langerhans y
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eosinofilos con un patrén histiocitico, que se confirmd con inmunohistoquimica con
los_antigenos de superficie CDl1la y CD31. En los estudios de imagen presento
diabetes: insipida con alteraciones encefélicas, encontrando en RMN la ausencia
de la hiperintensidad de la neurohipofisis, con engrosamiento de la glandula y del
tallo, con atrofia de las porciones distales, ademas se encontraron lesiones

osteoliticas en el€raneo y en las extremidades inferiores. (11)
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3. MARCO TEORICO

3.1 HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

Eltérmino de Histiocitosis es una designacion para trastornos proliferativos
de histiocitosis o macrofagos. Algunos pueden ser causados por linfomas o por
proliferaciones histiociticas en ganglios linfaticos. En los relativamente raros entra
la Histiocitosis ‘de” células de Langerhans que derivan de las células de
Langerhans (células/ dendriticas inmaduras) que se encuentran en muchos

organos, siendo mas prominentes en piel. (12)

Existen muchas formas “clinicas en las que se puede presentar este
trastorno, pero son variaciones—de la misma enfermedad. Las células de
Langerhans proliferantes son/paesitivas al antigeno leucocitario humano DR (HLA-
DR) y expresan el antigeno CD1¢Y Estas~Células tienen cuerpos HX (granulos de
Birbeck) en su citoplasma. Al micrescopio ‘estas células tienen estructura tubular
pentalaminar, con forma de baston © con un_extremo distal dilatado. En la
microscopia optica no se parecen a las células) dendriticas normales, las
patologicas contienen abundante citoplasma, vacuolado_con ndcleos vesiculares
que se parecen mas a los histiocitos tisulares (macrofagos), es de aqui que
reciben el nombre de histiocitosis de Langerhans (Figura 1).4Existen varias

presentaciones clinicas que se mencionaran a continuacion. (13)
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Figura 1: Imagen de
histopatologia en paciente con
Histiocitosis de células de
Langerhans. Fuente: Base de
datos del area de Patologia del
Hospital del nifio Dr. Rodolfo
Nieto Padron.

La Histiocitosis de Langerhans unifocal y multifocal (granuloma eosinofilico
unifocal o multifocal) tienen cemo caracteristica principal los acumulos erosivos de
células de Langerhans en la médula dé s huesos. Cualquier hueso del cuerpo se
puede ver afectado, siendo los mas comunes-la.calota, las costillas y el fémur. Hay
lesiones similares en otros sistemas como sondapiel, los pulmones o el estbmago.
Las cuales pueden ser hallazgos Unicos o estar incluidos en un amplio espectro de
manifestaciones. Las lesiones unifocales suelen afectar unicamente el esqueleto,
y pueden pasar desapercibidas por ser asintomaticas;también pueden producir
dolor e incluso fracturas patologicas. Si existen de manera“focal, pueden curar
espontanemente, con escision local o radioterapia. (15) La Histio€itesis multifocal
de las células de Langerhans afecta a los nifios con otitis mediay mastoiditis, e
infecciones del tracto respiratorio superior, ademas adenopatias vy

hepatosplenomegalia. (16) Entre sus manifestaciones clinicas existe la fiebre y
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erupciones cutaneas difusas (afectando principalmente el cuero cabelludo y en el

canal auditivo).

La” otra presentacion caracteristica de la Histiocitosis de células de
Langerhansves la llamada triada de Hand-Schuller-Christian se menciona como
defectos 0seas ensla calota, diabetes insipida y exoftalmos. Algunos pueden tener

remision espontanea_pero el resto requerird quimioterapia. (17)

Histiocitosis de'as células de Langerhans aguda y diseminada (enfermedad
de Letterer-Siwe) se da ¢en.nifios menores de 2 afios aunque pueda afectar
adultos. El rasgo clinico més*comdn son las erupciones cutaneas, ademas
presentan hepatosplenomegalia,<linfadenopatias, lesiones pulmonares y lesiones
osteoliticas destructivas. Su.-exténsa infiltracion medular produce anemia,
trombopenia, por lo que se fomentan las”infecciones de repeticion como otitis y
mastoiditis. Su diagnéstico diferencial_puede ser la leucemia aguda. La evolucion
de los pacientes es rapidamente fatal si no se tiene.un tratamiento. Hay un 50% de

sobrevivencia a cinco afios con quimioterapia. (14)

Como se menciond previamente pueden existir lesiones en practicamente
todos los 6rganos del cuerpo. En las lesiones del craned”y~a nivel intracraneal
podemos ver afectacion de la érbita desde el hueso periorbitario, médula ésea o la
orbita misma. Esta se puede presentar como proptosis 0 tumores-de tejidos
blandos. La tomografia puede demostrar los tumores expansivos que asualmente
tiene ojos bien delimitados asociados con destruccion 6sea, yendo principalmente

la afeccidon a las suturas fronto-esfenoideas. (18,19) A nivel intracraneal existe’la
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posibilidad de la afectacién de la hipofisis en un 50% que desencadena diabetes
ingipida. En raras ocasiones se pueden observar focos de desmielinizacién y
gliosis _con infiltrados minimos o no granulares que se encuentran en cerebro o
cerebelo, gue se caracteriza por zonas mal definidas hipodensas en la tomografia

e hiperintensidades en la resonancia magnética en la secuencia de T2. (20)

3.2 HALLAZGOS EN METODOS DE IMAGEN DE LA HISTIOCITOSIS DE

CELULAS DE LANGERHANS

Debido al espectrofque pueden tener los pacientes se pueden mencionar
los hallazgos por imagen coemo enfermedades multifocales caracterizados por
multiples lesiones Gseas distribuidasien varios huesos o con involucro de multiples
organos. También puede ser.lecalizada con afectaciéon de un solo hueso o un
anico sistema con o sin los ganglios regienales involucrados. (21) Es por eso que
a continuaciébn se van a mencionar.las ‘manifestaciones por los métodos de

imagen presentes en la Histiocitosis delcélulas de_Langerhans. (9)

Las lesiones Gseas son la manifestacion radiografica mas comun que esta
en el 80% de los pacientes con Histiocitosis. Cualquier hueso puede afectarse
pero los huesos planos son los que se afectan mayormente..Siendo en orden de
frecuencia el craneo (Figura 2), mandibula, las costillas, la pelvis\y la columna
vertebral (22). Las lesiones del craneo pueden ser asintomaticas, oeasionar dolor
localizado o inflamacion de los tejidos blandos en el cuero cabelludo. La
apariencia litica bien definida de las lesiones craneales observadas-en, las

radiografias es causada por la destruccion de las cortezas interna y externa. Estas
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pueden crecer en tamafio y fusionarse dando un patron geografico. La
enfermedad en craneo carece de reaccion periéstica. (23) Las lesiones en el

hueso temporal al estar afectado afecta principalmente la mastoides, y presentan

edema, mareos, vertigo y otorrea.

Figura 2: Lesiones
osteoliticas en  craneo.
Fuente: Sistema PACS de
la UNEME de imagenologia

de Villahermosa, Tabasco.

Las lesiones como un componente de tejido blando se puede observar por
ultrasonido como una lesidén isoecoica al tejido adyacente (Figura 3). En la
tomografia puede observarse extension de la cortical ¢on~involucro del tejido
blando, con lesion biselada del hueso y destruccion del hueso'temporal (Figura 4 y
5). Por resonancia magnética en T2 es hiperintenso, en Tl es~iSointensa con

realce a la administracion de gadolinio. (24)
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+ Dist.
;2 Dist.

MASTOIDE

3.74 cm
1.65cm

Figura 3: Tumor de

tejidos blandos en

mastoides. Fuente:
Sistema PACS de la
UNEME de
imagenologia de

Villahermosa, Tabasco.

Figura 4: Lesion de
tejido  blando  que
ocupa el CAE. Fuente:
Sistema PACS de la

UNEME de
imagenologia de
Villahermosa,

Tabasco.
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Figura 5:
Destruccion  6sea
por lesion nivel

temporal izquierdo.

Fuente: Sistema
PACS de la
UNEME de

imagenologia de
Villahermosa,

Tabasco.

1/0,50sp

En la afeccion de la columnaertebral lo. que mas se afecta es el cuerpo
vertebral, En etapas tempranas se caracterizan por lesiones liticas visualizadas en
la radiografia y la tomografia computarizada, que €h)Resonancia magnética se
observan como lesiones hipointensas en T1 e hiperintensas en T2 con areas de
realce a la aplicacion de medio de contraste. En etapas_mas avanzadas las
lesiones liticas pueden dar un colapso simétrico uniforme del cuerpo vertebral
como un acufiamiento anterior o compresion unilateral, con la preservacion de los
espacios del disco intervertebral. Pueden provocar dolor y defectos neurologicos

sustanciales. Las deformidades de la columna son raras.(1,25)
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La afectacion de los huesos largos es mas comun en nifios que en adultos.
Los.pacientes pueden ser asintoméaticos, dolor focal e hinchazon y estan en riesgo
de fracCturas patologicas. El fémur (Figura 6), el humero y la tibia son los huesos
largos mas~comunmente involucrados, en la diafisis o la metéfisis. Las lesiones
tempranas " son, liticas, expansivas y agresivas, se pueden asociar con
engrosamiento ‘cortical y una reaccion peridstica discreta. Las imagenes de TC y
RM demuestran lesiones intramedulares con componentes extramedulares de
partes blandas. Son hipointensas en T1 e hiperintensas en T2. La gammagrafia
O0sea muestra tipicamente ‘una,mayor absorcion de radiotrazadores. Existen falsos
negativos en gamagrafia en las/desiones antiguas. Las lesiones cronicas tienden a
resolverse o volverse escleréticas\por la formacion de hueso nuevo. (26,27)

Figura 6: Lesion
osteolitica en diéfisis
del fémur derecho.
Fuente: Sistema PACS
de la UNEME de

imagenologia de

Villahermosa, Tabasco.
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La afectacién en higado es de aproximadamente un 15% de los pacientes
conshistiocitosis de célula de Langerhans y su afectacién indica un peor
pronéstico. Se manifiesta como hepatomegalia, lesiones focales soélidas o
quisticas yedisfuncion hepatica. Puede existir fibrosis portal manifestada a lo largo
de los tractos biliares y en el trayecto de la porta como una baja ecogenicidad en
ultrasonido, hipogensidad de estos en la TC e hipointensidad en T1 y T2. Al igual
que el higado, la afeetacion del bazo indica un mal pronéstico. La esplenomegalia
puede provocar citopehias secundarias al hiperesplenismo. Los ganglios linfaticos
estan involucrados (Figura.7).en aproximadamente el 20% de los casos y se ven
con mayor frecuencia en el cuelle aunque se pueden observar a cualquier nivel.

También se pueden manifestar como grupos de ganglios con linfedema duro o

blando. (28,29)

Figura 7 Multiples
adenomegalias en
abdomen. Fuente: Sistema
PACS de la UNEME de
imagenologia de

Villahermosa, Tabasco.
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El SNC esta involucrado en aproximadamente el 16% de los casos de HCL.
La _manifestacion clinica mas comdn es la diabetes insipida secundaria a la
infiltracion de la glandula pituitaria posterior, lo que resulta en una disminucién de
la secrecign, de hormona antidiurética. La imagen de RM ponderada en T1
demuestra "la spérdida del punto brillante de la hipoéfisis posterior normal.
Aproximadamente™el,70% de los pacientes también mostraran engrosamiento del
tallo hipofisario, un-hallazgo que se aprecia mejor en las imdgenes de RM con
contraste. Por lesiones en el cerebelo y ganglios de la base se pueden manifestar
como ataxia y disfuncion ceghitiva por neurodegeneracion, y se caracterizan como
lesiones hiperintensas en T2 cemun realce inespecifico a la aplicacion de medio
de contraste. También pueden.existir cambios en la sustancia blanca en un patrén
similar a la leucoencefalopatia, lesiones meningeas y compromiso del plexo

coroideo. (30)

La afectacién pulmonar ocurre en aproximadamente el 10% de los casos de
histiocitosis de células de Langerhans. Es mucho mas\comun en adultos y casi
siempre se asocia con el tabaquismo. Los pacientes suélen”presentar dificultad
para respirar y tos no productiva y, a veces, fiebre o pérdida de peso. En la TC, la
HCL se caracteriza por micronédulos centrolobulillares con una distribucion
simétrica predominantemente bilateral y ubicada en los I6bulos superier a medio,
los angulos costofrénicos generalmente se conservan. Conforme avanza la
enfermedad, los quistes se vuelven un hallazgo dominante y estos varfan—en

tamafio pero generalmente miden menos de 1lcm. La confluencia de quistes
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pueden dar una formaciébn ampollosa que puede ocasionar neumotorax

e@tﬂéneo recurrente. Es poco frecuente encontrar derrame pleural y crecimiento



4. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
La Histiocitosis es una enfermedad que requiere un abordaje
multidisciplinario por parte de las diferentes especialidades de la medicina. Entre
ellas se encuéentra el servicio de imagenologia, el cual en muchas ocasiones
carece de datos clinieos que limitan el conocimiento de los casos, para asi realizar

de manera adecuada un diagnostico en los pacientes pediatricos.

La deteccién de los’hallazgos tanto 6seos como extra 6seos se realizan por
los métodos de imagen “tanto de radiografia, ultrasonografia, tomografia
computarizada, y resonancia magnética. Sin embargo, estas imagenes no son
patognomonicas y su diagnGstico definitivo es realizado por biopsia ya que los
hallazgos por imagen pueden Semejar a_otras enfermedades. Por lo cual, tener
una base de datos clinicos e imagenoldgicas “es preferible para una aproximacion
al diagnéstico de Histiocitosis de células de Llangerhans en pacientes pediatricos

del hospital del nifio Dr. Rodolfo Nieto Padrén.

Muchas veces se requiere una reinterrogacion de,los pacientes (si esto es
posible), la busqueda de datos en el expediente clinico_de los pacientes y/o
solicitar a los médicos tratantes que expliqguen adecuadamente el motivo por el
que se realiza el estudio. Debido a que las solicitudes que se entregan al servicio
de imagenologia son carentes de una historia clinica adecuada y condicionan un
retraso en la elaboracion del reporte de imagenologia, y que ocasiona un, retraso

terapéutico en los pacientes.
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Este trastorno linfoproliferativo que sus manifestaciones tanto clinicas como
por.imagen no son patognomonicas, representan un reto diagnostico. La
HistioCitesis de Células de Langerhans, que se encuentra usualmente en la
poblacion pediatrica y en el caso de no tener datos clinicos del paciente se pueden
pensar en  multiples diagndsticos diferenciales, como ejemplo las lesiones
osteoliticas en ‘crdneo en caso de ser Unicas pueden representarse de la misma
forma por un quiste epidermoide o un quiste dermoide; hablando de las lesiones
multiples se pueden manifestar en el linfoma, leucemia, mieloma multiple e incluso

metastasis.

Por lo mencionado anteriormente, se buscara la existencia de un patrén
caracteristico por métodos_de imagen.para el diagnéstico de la Histiocitosis de
células de Langerhans que sifva comogpredictor para realizar previo al estudio de

histopatologia.

5. PREGUNTA DE INVESTIGACION
¢, Cudles son los datos clinico-radiolégicos que sirven gomo predictores tempranos
para el diagnostico la Histiocitosis de Células de ¢kangerhans en pacientes

pediatricos del Hospital Dr. Rodolfo Nieto Padron?
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6. JUSTIFICACION
En la actualidad la Histiocitosis de células de Langerhans permanece como
una entidad rara en base a su incidencia, por lo cual el estudio de dicha
enfermedad-se ha limitado a pocas regiones de algunos paises que tienen centros
de alta concentracién con pacientes pediatricos. En México, a pesar de existir
articulos del tema;, cada uno de ellos tiene un abordaje enfocado mas a los
hallazgos clinicos 6.de_histopatologia, con ausencia de estudios enfocados a la

imagenologia.

En el presente estudio.se aportara informacion valiosa acerca de los
hallazgos por los métodos de imagen encontrados en la poblacion con Histiocitosis
de células de Langerhans en’Tabasco,.México. Se hara énfasis en lo encontrado
en los diversos estudios de imagen'y su’correlacion clinica, buscando un predictor
para el diagnéstico de Histiocitosis, *de' €élulas de Langerhans previo a la

realizacion de un estudio Histopatologico-

La valoracion por diferentes estudios de<“imagen siendo la radiografia
convencional, ultrasonido, tomografia y la resonanciarmagnética los principales,
aportan individualmente hallazgos Unicos en cuanto a la Histiocitosis de células de
Langerhans. Por lo que se valoraran de manera conjunta en lo posible en cada
paciente encontrado de manera retrospectiva en el Hospital Dr..Rodolfo Nieto

Padrén en un periodo aproximado de 10 afos.

Entre los beneficios que se pueden encontrar al hacer este estudie, es

obtener algun indicio tanto clinico como de imagen que den una alta probabilidad
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de ser Histiocitosis de células de Langerhans lo cual podra beneficiar en un



7. OBJETIVOS
771 OBJETIVO GENERAL
Identificar un patrén diagndstico en los hallazgos clinicos y radiologicos de los
pacientes con Histiocitosis de células de Langerhans en etapas tempranas en el
Hospital del nifio “Dr. Rodolfo Nieto Padron” un periodo de marzo del 2011 a

marzo del 2019.

7.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS
8.1 Analizar los hallazgos-clinicos que presentan los pacientes con Histiocitosis de

células de Langerhans en pablaciéon pediatrica.

8.2 Evaluar los hallazgos por imagen de Histiocitosis de células de Langerhans en

la muestra estudiada.

8.3 Correlacionar los hallazgos=elinico-radiol6gicos para identificar cuales son
predictores para un diagnéstico teémprano“de la Histiocitosis de células de

Langerhans.
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8. MATERIAL Y METODOS

8.1 DISENO DEL ESTUDIO

TIPO:#Elrestudio por realizar es de tipo cuantitativo, descriptivo, retrospectivo,
longitudinal:

» Cuantitative.| El ,estudio por realizar se considerara cuantitativo ya que las
variables seran ‘evaluadas por el nimero de lesiones, la enumeracion de los
organos afectados y'hallazgos clinicos en los distintos sistemas.

» Descriptivo: Se detallaran los datos obtenidos en los estudios de imagen ya
mencionados.

* Retrospectivo. Por qué el tiempo en el que se realiza son con las fechas
correspondientes en el mes de marzo 2010- diciembre 2019.

» Transversal. Las variables que~se mencionan seran estudiadas en ese periodo

establecido.

8.2 UNIVERSO:.
Pacientes que acuden al Hospital del Nifio de Alta Especialidad “Dr. Rodolfo Nieto
Padron”.
Muestra
A conveniencia no estadistica ya que nos permite asegurarnos representar todos
los estratos de interés a nuestra poblacion, la muestra son veintegpacientes que

cuenta con estudios de imagen y de histopatologia.
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8.3 CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION.
Inelusion:

e "Pacientes con diagndéstico de Histopatologia de Histiocitosis de Células de

Langerhans.

e Pacientes” que tengan estudios de imagen en el sistema PACS de la

UNEME de imagenologia.
e Pacientes menores de 18 afos.
Exclusion:

e Pacientes sin estudios de” métodos de imagen en el sistema PACS del

UNEME de imagenolegia de Villahermosa.

e Pacientes que no se encuentren‘os expedientes en el Hospital del nifio Dr.

Rodolfo Nieto Padroén.
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8.4 VARIABLES

Variable Definicion conceptual. Tipo  de | Definicion operacional Escala de medicion
variable
Edad de | Edad de pacientes | Nominal Edad de pacientes Afos cumplidos
pacientes pediatrices con
diagndstico de
Histiocitosis/”\de células
de Langerhans
confirmado mediante
estudio de histopatologia
del Hospital en cuestién:
Sexo de los | Sexo de pacientes | Nominal Sexo de pacientes 1) Masculino
pacientes pediatricos con 2) Femenino
diagndstico de
Histiocitosis de células
de Langerhans
confirmado mediante
estudio de histopatologia
del Hospital en cuestion.
Hallazgos Cuadro clinico y | Nominal Hallazges clinicos vy | 1)Erupcion cutanea
clinicos y | resultados de laboratorio resultados de los | 2) Linfadenopatias
laboratoriales | presentado previo a la estudios de _laboratorio | 3) Alteraciones
realizacion de los presentados #€n- la los | pulmonares
estudios de imagen. pacientes en la | 4) Anemia 0
evaluacion inicial. trombocitopenia
5) otitis o]
mastoiditis
6) Fiebre
7) Diabetes insipida
Lesiones Tipo de lesion visible por | Nominal Hallazgos vistos ya sea | 1)Lesiones
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encontradas
por los

métodos de

los diferentes métodos de

imagen

por ultrasonido,
radiografia o tomografia

en los pacientes con

osteoliticas
2)Tumor de tejidos

blandos

imagen Histiocitosis de células | 3) Adenomegalias
de Langerhans 4)Hepatoesplenome
galia
5)Mastoiditis
6)Lesion en
hipofisis
7)Lesion pulmonar
Lesiones Lesiones osteoliticas~que | Nominal Categorizar cuantos | 1) Monostética
osteoliticas afecten un hueso’ 0 pacientes tuvieron | 2) Poliostética
monaostoticas | multiples huesos lesiones osteoliticas a
y un solo hueso (focal) y
poliostoticas cuantos a mudltiples
huesos (multifocales).
Numero de | Cantidad de lesiones [Razon Observar numero de | 1)1
lesiones osteoliticas en los huesos lesiones liticas en los | 2)2-5
osteoliticas huesos del cuerpo | 3)5-10
independientemente 4)>10
hay mdltiple afectacion
del mismoy,0 diferentes
estructuras ¢seas.
Localizacion | Donde se encuentran el | Nominal Ordenar de los | Hueso Frontal

de tumor de
tejidos

blandos

tumor de tejidos blandos

pacientes que tuvieron
un tumor de tejidOs
blandos, mencionar
donde se encuentran

las lesiones.

Conducto auditivo
externo

Hueso temporal
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8.5 FUENTES DE INFORMACION

Descripcion de proceso y recoleccion de datos: Para fines de esta investigacion,
se utilizaron tres fuentes secundarias de informacion, la primera fue la base de
Datos Histopatoldgica del servicio de Patologia en el Hospital del Nifio Dr. Rodolfo
Nieto Padron; el segundo fueron los estudios de imagen del sistema PACS de la
UNEME de Imagenologia de Villahermosa, y el ultimo fueron los expedientes
clinicos de los pagientes diagnosticados con Histiocitosis de células de

Langerhans en el hospital en cuestion.
8.6 TECNICA Y PROCEDIMIENTOS DE INVESTIGACION.

Se buscaron los pacientes con..el diagndstico de Histiocitosis de células de
Langerhans en la base de datos,histepatoldgica del Hospital del nifio Dr. Rodolfo
Nieto Padrén en su servicio de patologia..Se recolecto la informacion a partir de un
listado digital, donde se obtuvieron és _nombres y nimero de expedientes de los
pacientes con dicho diagnéstico. Se éncontrd.que el registro mas antiguo, data
del mes de marzo del 2010, esto debido a lo reciente que es el sistema de
almacenamiento de informacion del departamento de patologia y a la pérdida de
datos por la falta del mismo. Posteriormente se extendio )la busqueda de los
pacientes por mes hasta llegar a marzo del 2019. Se obtuvieron un total de
veintilin pacientes que tenian diagnostico confirmado por biopsia. Posteriormente
se buscaron esos pacientes en el archivo clinico del hospital, se solicitaron los
expedientes clinicos, y se recolectaron los datos que presentaban y lo descrito en
las notas en cuanto a los hallazgos de los métodos de imagen. Y posteriormente

se concentré en una hoja de vaciamiento.
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8.7 CONSIDERACIONES ETICAS

La utilizacion de estudios de radiacion ionizante se realiza en todos los pacientes
cumpliendo con todos lo establecido en la Norma Oficial Mexicana NOM-012-
STPS-2012vpara las Condiciones de seguridad y salud en los centros de trabajo
donde se manejen fuentes de radiacion ionizante. y se contempla en base a los
lineamientos éticos de Helsinki y a lo establecido en el reglamento de la Ley
General de Salud degmateria de investigacion para la salud. Una vez aprobada la
investigaciéon por el comité de investigacidn y bioética del “Hospital de Alta
Especialidad Dr. Gustavo AcRovirosa” y en el Hospital del nifio Dr. Rodolfo Nieto
Padrén. Se obtuvo informacion.de los documentos encontrados en el expediente
clinico del paciente y en el’sistema PACS de la UNEME de imagenologia de
Villahermosa. El estudio se Ttealizé per profesiones del area de la salud, con
conocimiento y experiencia para,*mantener la integridad del paciente,

prevaleciendo el criterio de respeto a la dignidad y, proteccion de sus derechos.
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9. RESULTADOS
Para cumplir con el primer objetivo especifico se analizaron los datos de la hoja
de vacCiamiento, donde los hallazgos clinicos que presentaban los pacientes con
Histiocitosis*de células de Langerhans en la poblacion pediatrica, se valoraron los
rangos de edades de los pacientes que presentaron histiocitos en el estado de
Tabasco. Encontrando que de los veintidn pacientes: nueve (42%) fueron
masculinos y doce (47%) femeninos, con un rango de edad de 10 meses hasta 11

afos, siendo mas frecuentes a la edad de 1 afio (38.1%) y 2 afios (23.8%).

Tabla 1: Frecuencia por sexo.

SEXO FrecuepCla | Porcentaje

Masculino 9 42.9
Valido | Femenino 12 57.1

Total 21 100:0

Fuente: Caracterizacion Clinico - Radiolégica de Histiocitosis de Células de
Langerhans en Poblacién Pediatrica Prevalencia y Diagndstico por Imagen en

Tabasco.
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Tabla 2: Frecuencia por edad.

Frecuencia |Porcentaje
Valide |d*afio |8 38.1
2-afios |5 23.8
3'aigs (2 9.5
4 anaqs)|1 4.8
5 afos’| ¥ 4.8
7 anos |2 9.5
9 anos |1 4.8
11 1 4.8
anos
Total |21 100.0

Fuente: Caracterizacion Clinico - Radiologica de Histiocitosis de Células de
Langerhans en Poblacién Pediatrica /Prevalencia y Diagndstico por Imagen en

Tabasco.

En la hoja de vaciamiento se@lmacené_la informacion de los expedientes
clinicos, donde se identificaron los principales#hallazgos clinicos descritos en la
literatura asociados a la enfermedad de Histiocitosis de células de Langerhans
entre las que predominan la erupcion cutanea, linfadenopatias, anemia o
trombocitopenia, otitis 0 mastoiditis, alteraciones pulmonares, fiebre y diabetes
insipida. Posteriormente se realizaron tablas cruzadas de las”edades, sexo y los

hallazgos clinicos.

Se observd que la erupcién cutanea en doce pacientes (57.1%),
linfadenopatias palpables se encontraron en tres pacientes (14.3%)alteraciones
pulmonares estuvo presente en uno (4.8%), anemia o trombocitepenia se
encontré en nueve pacientes (42.9), otitis o mastoiditis y fiebre se entantré en
cinco (23.8%) pacientes. Finalmente se encontro un (4.8%) paciente con diabetes

insipida.

46



TABLA 3. Hallazgos clinicos de pacientes con Histiocitosis en porcentaje

Ergpcion cutanea f 12
% 57.1%
Linfadepopatias palpables f 3
% 14.3%
Alteracionesy { en, la auscultacion| f 1
pulmonar % 4.8%
Anemia o trombocitepenia f 9
% 42.9%
Otitis o0 mastoidits f 5
% 23.8%
Fiebre f 5
% 23.8%
Diabetes insipida f 1
% 4.8%

Fuente: Caracterizacion Clinico - Radiologica. de Histiocitosis de Células de
Langerhans en Poblacion Pediatrica Prevalencia~y Diagnostico por Imagen en

Tabasco.

Se analizaron las caracteristicas clinicas de los-pacientes pediatricos con
histiocitosis conforme al sexo, el cual resulto: lesiones cutaneas el 66.7% en el
sexo masculino y un 47.4% en sexo femenino demostrandocque este género se
encuentra mas susceptible a presentar estas caracteristicas. Conforme a los
sintomas que predominaron mas, en el sexo femenino ‘son., alteraciones
hematologicas (anemia o trombocitopenia) con un 55.6%, mastoiditis 33.3%,
linfadenopatias un 16.7% en comparacion con la fiebre que esta~prevalecié

(33.3%) en el género masculino.
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Tabla 4: Hallazgos clinicos de pacientes con Histiocitosis comparando el género.

Masculino Femenino

Erupeibnycutanea 66.7% 47.4%
Linfadeno@atias palpables 11.1% 16.7%
Alteracione$ eh la auscultacion pulmonar 11.1% 0%

Anemia o tromb@citopenia 44.4% 55.6%
Otitis o mastoidits 11.1% 33.3%
Fiebre 33.3% 16.7%
Diabetes insipida 11.1% 0%

Fuente: Caracterizacion Clinice - Radiologica de Histiocitosis de Células de
Langerhans en Poblacion Pediatrica Prevalencia y Diagnéstico por Imagen en

Tabasco.

Para cubrir el objetivo 2, se buscaron les estudios de imagen del sistema PACS
de la UNEME de Imagenologia /de Villahermosa, los cuales almacenan los
estudios de imagen realizados a los”pacientes del Hospital del nifio Dr. Rodolfo
Nieto Padrén. Se buscaron en dicho sistema a’los pacientes por nombre completo
y por fecha de estancia hospitalaria en los que se_diagnostico la enfermedad. De
acuerdo a los veintiun pacientes registrados en la base de datos histopatologica,
Gnicamente se encontraron registros en el sistema PAES de once pacientes con
imagenes almacenadas; Esto debido a que el sistema PACS, es mas reciente que
la base de datos Histopatolégica. Se buscaron los datos faltantes en lo descrito en
los expedientes clinicos y ademas se obtuvieron imagenes las)cuales fueron
respaldadas en la base de datos histopatologicas en las computadoras del servicio

de Patologia del hospital del Nifio previo a la implementacion del sistema PACS.

Se evaluaron los hallazgos por imagen de Histiocitosis de células de Langérhans

en la muestra estudiada, se obtuvo lo siguiente:
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Se identifico que un 14.3% de los pacientes estudiados no presentaron lesiones
oSteqliticas observadas por imagenologia, posterior a esto el 85.7% presentaron
lesiohes osteoliticas: monostoética ( 57.1%) y poliostotica ( 28.6%).

Tabla 5: Lesion osteolitica monostotica o poliostotica.

f %
Con lesién ogteplitica | Monostotica 12 57.1
Poliostotica 6 28.6
Sin lesion osteolitica 3 14.3
Total 21 100.0

Fuente: Caracterizacion Clinico - Radiolégica de Histiocitosis de Células de
Langerhans en Poblacién Pediatrica Prevalencia y Diagndstico por Imagen en

Tabasco.

Se analiz6 la cantidad de lesiones osteoliticas en huesos largos en pacientes con
dicha enfermedad el cual resulto quesél 38/5%-fue para el rango de dos a cinco
lesiones, el 28.1% para el rango de una’ lesion.osteolitica, seguida de 14.3% en el
rango de pacientes que presentaron mas de diez lesiones de huesos largos, y el

rango de cuatro a seis lesiones solo presento un porcentaje de 4.8%.

Encontrando una diferencia significativa en el resultado que.asociado con la clinica
podremos identificar que estos tipos de pacientes presentaran mayor indice de

morbimortalidad y gravo de diseminacion de la enfermedad.
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Tabla 6: Numero de Lesiones Osteoliticas

f %
Nusfero de lesiones |1 6 28.6
osteolftigas 2-5 8 38.1
6-10 1 4.8
Mas de 10 3 14.3
Sin lesiones osteoliticas 3 14.3
Total 21 100.0

Fuente: Caracterizacione €linico - Radiol6gica de Histiocitosis de Células de

Langerhans en Poblacién-Pediatrica Prevalencia y Diagndstico por Imagen en

Tabasco

De los veintilin pacientes se encontré en tres pacientes que existié un tumor con

apariencia de tejidos blandos’los cuales condicionaban destruccion 6sea. De los

tumores de tejidos blandos, ‘unoy se “manifestd en el hueso frontal, otro en el

conducto auditivo externo y otro en-el hueso temporal, correspondiendo cada uno

a un 4.8% del total de pacientes.

Tabla 7: Localizacion de tumor de tejidos’blandos

f

%

Con tumor de tejidos |Hueso frontal 1 4.8
blandos Conducto auditivo | 1 4.8
externo
Hueso temporal 1 4.8
Sin tumor de tejidos 18 85.7
blandos
Total 21 100.0
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Fuente: Caracterizacion Clinico - Radiologica de Histiocitosis de Células de
Langerhans en Poblacién Pediatrica Prevalencia y Diagnéstico por Imagen en
Tabasco.

Para correlacionar los hallazgos clinico-radiolégicos que fueron predictores para
un diagnostico(temprano de la Histiocitosis de células de Langerhans (objetivo 3).
Utilizamos la informacién obtenida en los expedientes clinicos y revisamos las
imagenes encontradas en el sistema PACS y en la base de datos histopatoldgica,
enlistando los datos ¢linicos encontrados en los expedientes y de igual forma los
hallazgos en los métodos de imagen. Se empalmaron los hallazgos tanto clinico
como radiolégicos, uno a_uno_para definir cuales hallazgos se presentaban de
manera conjunta, cuales sesdistribuian de manera uniforme con los demas

hallazgos clinicos o radioldgicos.

De los hallazgos clinico-radiologico quesse presentaron con mayor frecuencia
fueron las lesiones osteoliticas en/conjuntosa.la erupcion cutdnea presentada en
diez pacientes (47.6%), la segunda asociacién que se presentd con mayor
frecuencia fueron las lesiones osteoliticas con“la=anemia o trombocitopenia que
estuvo presente en 8 pacientes (38.09%). El hallazgoygue se presenté de manera
uniforme en relacion a los diversos hallazgos por los.métodos de imagen fue la
erupcion cutanea que estuvo presente junto a las lesiones osteoliticas, a un tumor
de tejidos blandos, adenomegalias, hepatoesplenomegalia, mastoiditis y la lesién
hipofisiaria. De manera similar las erupciones cutaneas estaban presentes con los
hallazgos de imagen a excepcién de la lesion pulmonar. Ademas la fiebre

Unicamente se asocid con las lesiones osteoliticas.
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Grafica 1. Asociacion clinico-radiolégica de los pacientes con Histiocitosis de

celulas de Langerhans.

40 Hallazgos clinicos
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Fuente: Caracterizacion Clinico - Radiologica/de Histiocitosis de Células de
Langerhans en Poblacion Pediatrica Prevalencia«y.Diagnostico por Imagen en

Tabasco

52



10.DISCUSION

En comparacion con el estudio del Hospital Pediatrico Schnider la
afeCtaeion en cuanto al género fue similar siendo 52% en su estudio y en el
nuestro £n un 57%. Las lesiones osteoliticas multiples predominaron en nuestro
estudio siendo en 71.4% de nuestros pacientes en comparacion con el 40% del
hospital de Nueva York. Es importante mencionar que en los estudios encontrados
en el PACS nosfueron obtenidos de manera homogénea por lo que en algunos
casos se careciarde.radiografias de los huesos largos en conjunto con los del
craneo y del resto delreuerpo, por lo mismo no se pudo caracterizar que huesos
fueron los mas afectados. Qtra limitante fue la ausencia de estudios en el PACS
por lo que la descripcion de lesiones en craneo fue otra limitante, obteniendo en su
mayor parte los datos pof-les hallazgos en tomografia o lo descrito en el

expediente. (3)

El rango de edad en nuestro estudio fue de 9 meses hasta 9 afos, que es
similar con el estudio del Hospital pediatrico de Pennsylvania que su edad fue de
3 meses a 18 afos. La afectacién constumores de tejidos blandos en los tres
casos presentados en este estudiosfueron™unifocales que comparado con lo
presentado en el estudio que el 47.6% deslos pacientes tuvieron afectacion
multiple.(4)

En pocos casos de nuestros pacientes se observaron estudios de control,
siendo estos en su mayoria estudios de radiografia) simple por lo cual la
demostracién de cambios en la temporalidad no fue posible, como hubiera sido
explicado tal como en el articulo del hospital Universitario de late en Espafia (5).

A pesar que existieron hallazgos predominantes en cuanto‘axa.clinica y lo
encontrado en los métodos de imagen. No hubo diferencia significativa en lo
mencionado por Bruno Becker, presentando en nuestros casos’, lesiones
osteoliticas en 85.7% y hepatoesplenomegalia 14.3%, contra lo descritg en el
autor siendo 80% y 20%, respectivamente. (5) Existieron hallazgos similares,

mencionando que la afectacion intracraneal fue en un 4.8% lo cual provoca un
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consecuentemente diabetes insipida, que corresponde con lo descrito por
Dhanashree, A. qgue menciona una afectacion de 4-10%. La afectacion del hueso
temporal se presentd de manera similar a lo descrito con este autor. (6) En
nuestres casos se manifesto en un 5.6%, la afectacion bilateral no existio, lo cual
lo describiéy este autor en 45% de los pacientes. (7) Existi6 una diferencia
significativa«derlo mencionado por el autor, que menciona que hay afectacion 60%

a nivel de oidoe-y_en nuestros casos se presentd Unicamente en un 23%. (8)

La afectacion.pulmonar se encuentra en el 40.8% de los pacientes con
Histiocitosis de células*de, Langerhans que se puede comprobar con la realizacion
de un estudio de patologia, el cual presenta a nivel peribronquial presentando
células de Langerhans y¢feosinodfilos. La afectacion pulmonar condicionada por
HCL permanece como una ‘entidad rara. En este estudio no se lograron describir
los hallazgos por los métodos{ de imagen a nivel pulmonar debido a que en el
sistema PACS so6lo se observaron algunas radiografias simples de térax en los
pacientes sin cambios significativos ‘para describir. A pesar que el estudio de
eleccion para la valoracién pulmonar €s la tomografia de térax, no se encontro
ningun estudio en probable relacion a la alta dosis de radiacion a la cual los
pacientes pediatricos estarian sometidos y en'vista que no existidé sintomatologia

pulmonar que indicara el estudio mencionado.
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11.CONCLUSION.

El tipo de estudio retrospectivo tuvo muchas limitantes, tanto faltantes en
los “‘métodos de imagen como en lo descrito en las notas de los expedientes,
siendo los estudios de imagen inconsistentes en cuanto a los tipos de estudio
solicitados\y las é&reas valoradas. Sin embargo, los hallazgos clinicos y
radiolégicos eneontrados fueron representativos conforme a la literatura siendo su

presentacion similar a lo hallazgo en nuestra investigacion.

Se describlieron los hallazgos tanto clinicos como radiolégicos en los
pacientes, mostrand@ la~prevalencia en cada caso. Sin embargo, no se pudo
caracterizar de manera jndividual, dando como ejemplo las lesiones osteoliticas
que no se lograron definir_cuales fueron los huesos mas afectados; también las
lesiones en craneo que se présentaron como tumores de tejidos blandos, no se
obtuvo la afectacion mediante resonancia magnética que demostraria la extension
de la lesién a nivel intracraneal. Pese a esto se logré cumplir el objetivo general
demostrando las manifestaciones masyfrecuentes en la poblacién estudiada tanto

clinica como radioldgica.

Con los datos obtenidos se puéde crear un cuestionario dirigido los médicos
que presentan los pacientes para la realizacion de los estudios de imagen, que en
el caso de sospechar de Histiocitosis de (células de Langerhans, poder
homogeneizar la realizacion de estudios tanto de“radiografias, tomografia y

ultrasonido.
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12. RECOMENDACIONES

Redactar de manera detallada la solicitud al presentar los pacientes al
Servicio de radiologia, para realizar estudios de extension pertinentes en el
debido caso de sospecha ante Histiocitosis de células de Langerhans.

Si la\¢linica no lo contraindica realizar una serie ésea en los pacientes con
sospecha, de HCL para la descripcion de la extension de lesiones
osteoliticas.a nivel 6seo.

A todo paciente con lesion en craneo principalmente en pacientes con
tumores de “componente de tejidos blandos, realizar una resonancia
magnética para descartar o describir la extension del dafio a nivel
intracraneal.

Valorar la realizacién”destomografia simple de térax de baja dosis a los
pacientes en los pacientes‘con HCL y sintomas respiratorios debido a que

la afectacion se obtiene.en‘el 40% de estos pacientes.
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