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Se conoce como histiocitosis a un grupo de enfermedades poco frecuentes que se caracteri-
zan por la proliferacién, reactiva o neoplasica, de determinadas células del sistema mononu-
clear-fagocitico, los histiocitos, como una respuesta inmunitaria anémala de forma localiza-
da en un érgano o tejido o de forma generalizada. Actualmente, se clasifican en 3 grandes
grupos: la histiocitosis de células de Langerhans (histiocitosis X); las histiocitosis de células
fagocito-mononucleares diferentes a las células de Langerhans; y los desérdenes histiociticos
malignos (leucemia monocitica aguda, histiocitosis maligna y linfoma histiocitico). Cuando
la histiocitosis X afecta a los cuerpos vertebrales, habitualmente tras una dorsalgia o lumbal-
gia subaguda, pueden aparecer déficit neurolégicos agudos que hagan consultar al pacien-
te en el servicio de urgencias. [Emergencias 2011;23:112-114]
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Introduccion

Histéricamente se ha incluido la histiocitosis
X entre las enfermedades neoplasicas. Actual-
mente se sabe que realmente se produce un fe-
némeno de desorden autoinmunitario, en el
cual algin estimulo induce a la proliferacién de
las células de Langerhans. Estas pueden formar
tumores, que afectan a diversas partes del cuer-
po, e incluyen diversos huesos, el craneo y otros
tejidos. Afecta a aproximadamente a 1 de cada
200.000 personas al afio y se observa con ma-
yor frecuencia en nifios, pero puede afectar a
adultos, por lo que es una enfermedad que se
debe tener en cuenta en los servicios de urgen-
cias (SU), sobre todo cuando la sintomatologia
provocada es aguda como expresién de algln
compromiso o complicacién. Cuando la histioci-
tosis X afecta a los cuerpos vertebrales, habitual-
mente tras una dorsalgia o lumbalgia subaguda
o crénica, pueden aparecer déficit neurolégicos
agudos que hagan consultar al paciente en el

SU.

Presentamos el caso de un varén de 24
afios que tras una dorsalgia progresiva debuté
con alteraciones neurolégicas sensitivo-moto-

ras.

Caso clinico

Varén de 24 afios sin antecedentes personales de
interés que, tras una dorsalgia progresiva de un mes
de evolucién, acudi6 al SU. La dorsalgia le incapaci-
taba para las actividades de la vida diaria y referia
parestesias en las extremidades superiores, asi como
disminucién de fuerza, mas acusada en el brazo de-
recho. No referia traumatismo previo, ni esfuerzo fi-
sico ni consumo de sustancias de abuso. En la ex-
ploracién fisica destacaba la abolicién de los reflejos
osteotendinosos en las extremidades superiores y la
disminucion de la fuerza bilateral, pero mas acen-
tuada en el brazo derecho. Tanto en las extremida-
des superiores como inferiores los pulsos estaban
conservados y simétricos. Se realizé una radiografia
simple cervical lateral (Figura 1) donde se apreci6
una fractura-aplastamiento de cuerpo vertebral
D1. Posteriormente, la tomografia computarizada
(TC) confirmé dicha fractura-aplastamiento de D1
con disminucién del 50% de la altura de la vérte-
bra y abombamiento del muro posterior con gran
componente de masa de partes blandas (Figura
2). El hemograma y la bioquimica basica fueron
normales.

El paciente fue intervenido de forma progra-
mada, por via anterior cervical y se le realiz6 una
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Figura 1. Radiografia simple cervical que muestra una des-
truccion del cuerpo vertebral de D1 (circulo).

reseccion de la masa paravertebral, una corporec-
tomia de D1 (una tumoracién parecia infiltrar la
duramadre), un injerto de cresta iliaca derecha co-
mo sustituto de D1 y la fijaciéon con placa anterior
del segmento C7-D2. La anatomia patoldgica
diagnosticé una histiocitosis de células de Langer-
hans.

Figura 2. TC cervical en el que se aprecia una destruccién
del cuerpo vertebral de D1 (circulo).

Discusion

La histiocitosis de las células de Langerhans o
histiocitosis X forma parte del grupo de sindromes
definidos por un aumento anormal (reactivo-proli-
ferativo) del nimero y localizacién de histiocitos’.
A su vez se divide segun su forma de presentacién
en% enfermedad de Letterer-Siwe (aguda y dise-
minada, con gran mortalidad); enfermedad de
Hand-Schiiller-Christian (forma crénica con la tria-
da clasica de lesiones en el craneo, exoftalmos y
diabetes insipida), y granuloma eosinéfilo (forma
localizada, generalmente en el hueso, craneo en
la mayoria de ellos, y/o pulmén, inflamacién de
los bronquiolos y de los vasos sanguineos que
conduce a rigidez y dafio pulmonar). Esta Gltima
corresponderia al caso presentado.

Su patogénesis es desconocida?® se relaciona
con un trastorno de la respuesta inmune ante
agentes infecciosos, factores genéticos y metabdli-
cos, inmunodeficiencias y otras neoplasias.

La presentacién clinica crénica, subaguda o
aguda que hace consultar al paciente en el SU,
dependera de la localizacién, extension y hueso
comprometido?, aunque lo mas habitual es el do-
lor local y la tumefacciéon. La mayoria de los pa-
cientes presentan sintomas de menos de dos me-
ses de evolucién, aunque algunas lesiones pueden
ser clinicamente silentes y desencadenar una clini-
ca brusca o afiadida al cuadro inicial. A menudo
se confunde con una infeccién, ya que puede ha-
ber febricula, aumento de la velocidad de sedi-
mentacion eritrocitaria, leucocitosis leve y anemia
normocitica normocrémica.

Como el caso presentado, la forma localizada
(granuloma eosindfilo) es la mas frecuente (80% de
todos los casos), la menos agresiva y la de mejor
pronéstico. Aunque aproximadamente el 10% de los
pacientes con histiocitosis 6sea Unica puede desarro-
llar posteriormente una forma multifocal y extradsea.

De forma general, los sintomas que podemos
encontrar ademas de la dorsalgia o lumbalgia, de-
penderan del tamario de la lesion, hueso afectado
y complicaciones surgidas (fractura, aplastamien-
to, compromiso medular, etc.)’.

El diagnéstico inicial, tras la sospecha clinica,
se basara en la radiografia simple. El patrén ra-
diolégico dependeréa del hueso afectado y la fase
de la enfermedad. Las lesiones agudas son gene-
ralmente osteoliticas, con bordes mal definidos y
dificiles de diferenciar de una osteomielitis, un sar-
coma de Ewing o de un linfoma. En huesos lar-
gos, inicialmente suele ser una pequefia lesion os-
teolitica, que puede progresar con la erosién de la
cortical, la reacciéon peridstica y/o el aumento de
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volumen de partes blandas. En el craneo, las lesio-
nes se desarrollan en el diploe y son caracteristica-
mente osteoliticas, redondeadas u ovaladas, con
bordes irregulares, bien definidos, sin reacciéon pe-
riéstica y con apariencia biselada, que pueden ser
confluentes ofrecer un aspecto “geografico”. En
ocasiones, se encuentran pequefios fragmentos
Oseos en el interior de las lesiones (“secuestros en
botén”). En la columna vertebral, es mas comin
la afectacion de la columna dorsal y, en segundo
lugar, de la columna lumbar. Suele haber compro-
miso de los cuerpos vertebrales, y es poco fre-
cuente la afectacion de elementos posteriores y
de discos intervertebrales.

Una vez sospechado el diagndstico, es necesa-
rio descartar afectacion a otros niveles mediante
el estudio radiolégico.

Se completara el estudio con TC o resonancia
magnética, ya que demuestran mejor la anatomia
de la lesidn, su extension y el compromiso de las
partes blandas. Esto es especialmente importante
en las lesiones de la base del craneo y la columna
vertebral’.

El diagnostico definitivo es histopatolégico que
confirma los granulos de Birbeck en el interior del
citoplasma de las células de Langerhans y visualiza

los granulomas de estas células junto con linfoci-
tos, macréfagos y eosinéfilos. Actualmente se pue-
de realizar con técnicas inmunohistoquimicas, ya
que los histiocitos expresan antigenos de superfi-
cie especificos®.

El tratamiento definitivo, que acompariara al sin-
tomatico, de la histiocitosis X sera individualizado
segln la afectacion. Se realizard con corticosteroi-
des, radioterapia, cirugia e inmunosupresores (me-
totrexato, vinblastina, ciclofosfamida y etopdxido).
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Neurologic deficit following histiocytosis X
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Histiocytoses form a group of rare diseases characterized by the reactive or neoplastic proliferation of histiocytes. An
abnormal immune response may cause these mononuclear phagocytes to proliferate generally or locally within an organ
or tissue. These diseases are currently classified in 3 broad groups: Langerhans cell histiocytosis (histiocytosis X); non-
Langerhans cell histiocytoses; and malignant histiocytic disorders (acute monocytic leukemia, malignant histiocytosis,
and lymphohistiocytosis. When histiocytosis X affects vertebral bodies, usually following subacute lumbar or other back
pain, acute neurologic deficits may lead the patient to seek emergency care. [Emergencias 2011;23:112-114]
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