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RESUMEN

La Histiocitosis X , actualmente conocida como Histiocitosis de células de Langerhans, es una
denominacion que engloba un grupo de procesos caracterizados por la proliferacion de un tipo
especial de histiocitos llamados células de Langerhans y agrupa a tres entidades diferentes con
la misma histopatologia: Granuloma Eosindfilo, Enfermedad de Hand-Schuller-Christian y
Enfermedad de Letterer Siwe. El granuloma eosindfilo es mas frecuente en los huesos pero
puede afectar tejido linfoide, piel, higado, médula ésea, entre otros. Se presenta una paciente
con granuloma eosindfilo en tejido amigdalar, encontrdndose un solo caso reportado en la

literatura revisada con esta localizacion.
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ABSTRACT

Histiocytosis X, which is known at present as Histiocytosis of Langerhans cells, is a term that
encompasses a group of processes characterized by the proliferation of a special type of
histiocytes called cells of Langerhans. It is made up of three different entities with the same
histopathology: Eosinophil granuloma, Hand- Schuller- Christian disease and the Letterer Siwe
disease. The Eosinophil granuloma is more frequent in the bones but it can affect the lymphoid
tissue, the skin, the liver and the bone marrow. We report a case with a Eosinophil granuloma in
the tonsillar tissues, but there are only one report so far describing a similar case with this

location.
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INTRODUCCION

La Histiocitosis X o Histiocitosis de células de Langerhans incluye enfermedades que
difieren tanto en su clinica como la forma de presentacion, aunque comparten un
sustrato morfoldgico comun, la proliferacion histiocitica. Estas enfermedades son el
granuloma eosindfilo, la enfermedad de Letterer-Siwe y la enfermedad de Hand-
Schuller-Christian. El granuloma eosinoéfilo afecta sobre todo a los adultos y puede ser
focal o multifocal. La enfermedad de Hand-Schuller-Christian se caracteriza por
presentar lesiones craneanas osteoliticas, diabetes insipida y exoftalmia. La
enfermedad de Letterer-Siwe ocurre en lactantes, los que presentan afecciones
multiorgdnicas y su curso es fatal. Presentamos un caso de granuloma eosinéfilo de

localizacién infrecuente y se realiza una revision de la literatura. ! >3

PRESENTACION DE CASO

Paciente M.M.H, femenina de 45 afos de edad con antecedentes personales y
familiares de salud, que acude a nuestro servicio de Otorrinolaringologia por presentar
“sabor metalico” en la boca y dolor en la regién amigdalar derecha desde hace varios
meses, ademas de expulsar “tacos” con fetidez con frecuencia. Habia acudido varias

veces al especialista recibiendo tratamiento sin mejoria alguna.

Al examen otorrinolaringoldgico, encontramos al realizar la orofaringoscopia:
amigdalas palatinas cripticas y sépticas. Polo superior de amigdala derecha duro y

doloroso al tacto con cripta aumentada de tamarfio en dicha area.

Resto del examen fisico dentro de limites normales. Se decide en la misma consulta

realizar biopsia de dicha area y se indican complementarios.
Diagnostico presuntivo: Neoplasia maligna de amigdala (carcinoma epidermoide)

En la primera reconsulta se recibe resultado de la biopsia, que reporta la presencia de
tejido amigdalar con inflamacion crénica, sin signos de malignidad. Complementarios

normales.
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Se decide realizar amigdalectomia, considerando el diagndstico de amigdalitis crénica
caseosa, la misma se realiza con anestesia general, observandose en el acto quirlrgico
la presencia, en el polo superior de la amigdala palatina derecha una lesion capsular
engrosada, de aspecto granulomatoso, muy friable; se toma esa porcion de amigdala y
se envia para analisis histopatoldgico al departamento de Anatomia Patoldgica, con
posible diagnostico de: granuloma tuberculoso, o carcinoma epidermoide de amigdala.

La paciente presento buena evolucion posoperatoria.

En la segunda reconsulta la paciente refiere nuevamente “sabor metalico” en la boca y
dolor en la regidon amigdalar derecha y en el examen de la faringe se observa en la
region del velo del paladar del lado derecho una tumoracion dura no ulcerada y

dolorosa al tacto que protruye la fosa supraamigdalar. (Fig. 1)

Figura 1. Lesion residual en el velo del paladar posamigdalectomia

El resultado del analisis histopatolégico, plantea la presencia de abundantes
eosinodfilos, linfocitos, células plasmaticas, neutréfilos e histiocitos, con posible

diagnostico de Histiocitosis X.

Se discute el caso, interpretdandose como una recidiva de granuloma eosindfilo
solitario, se realiza survey éseo no encontrandose lesiones; el estudio ultrasonografico

y tomografico no revelan lesiones en estructuras y érganos abdominales.

Se decide realizar exéresis de la lesidon recidivante. Se reseca toda la lesidn, la cual se

encontraba encapsulada y se reseca parte del velo del paladar del lado derecho.

Se envia la muestra al Centro de Referencia Nacional de Anatomia Patoldgica donde se

corrobora el diagnostico. La paciente tuvo buena evolucion posoperatoria aunque
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presento insuficiencia velo palatina transitoria. Se discute con el servicio de Oncologia
y se decide realizar tratamiento de quimioterapia (ciclofosfamida, oncovin vy

procarbamazina) en 4 ciclos de ataque y dos ciclos mantenidos.

La paciente realizd tratamiento con ejercicios y masajes del velo del paladar;

encontrandose actualmente asintomatica y sin evidencia de recidiva local.

DISCUSION

El termino Histiocitosis X fue propuesto por Lichtenstein en 1953 para un grupo de
sindromes de origen desconocido (Granuloma Eosindfilo, Enfermedad de Hand-
Schuller-Christian, Enfermedad de Abt-Letterer-Siwe) que se caracterizaban en el
estudio histoldgico por la presencia de una proliferacién de histiocitos con inclusiones
citoplasmaticas denominadas “cuerpos X”, que se identificaron como células de
Langerhans por lo que en 1983 Risdall y col. sugieren el término de Histiocitosis de
Células de Langerhans (HCL) basados en la observacion descrita por Birbeck en 1961,
quien determind que las caracteristicas ultraestructurales de las células presentes en la
lesion eran compatibles con células de Langerhans ya que contenian inclusiones

citoplasmaticas hoy conocidas como granulos de Birbeck. 2 %5

Dada la gran expresividad clinica de esta entidad se diagnostica mediante la
identificacion de la célula de Langerhans en las lesiones tipicas. A fin de obtener
criterios uniformes el Writing Group of the Histiocyte Society diferencia varios niveles
de diagndstico: de presuncién (histologia convencional), diagnéstico inmunohistoldgico
(proteina S-100, a-D-manosidasa, ATP) y definitivo (identificacidon de los granulos de

Birbeck por microscopia electrénica o antigenicidad a T-6). &7

Dada la gran expresividad clinica de esta entidad se diagnostica mediante la
identificacion de la célula de Langerhans en las lesiones tipicas. A fin de obtener
criterios uniformes el Writing Group of the Histiocyte Society diferencia varios niveles
de diagndstico: de presuncion (histologia convencional), diagndstico inmunohistoldgico
(proteina S-100, a-D-manosidasa, ATP) y definitivo (identificacion de los granulos de
Birbeck por microscopia electronica o antigenicidad a T-6). En 1987 la Histiocyte

Society plantea la clasificacién que se muestra en la (Tabla 1). 57
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Tabla 1. Clasificacion del Writing Group of the Histiocyte Society del afio 1987

Clasificacion anterior Clasificacién actual
1. Granuloma eosinofilo 1. HCL croénica focal
2. Hand-Schuller-Christian 2. HCL crdnica diseminada
3. Letterer- Siwe 3. HCL aguda diseminada

Es importante mencionar que la Histiocyte Society propone una clasificacion mucho

mas completa, sin embargo es también mas compleja.

La Histiocitosis de Células de Langerhans tiene un amplio espectro clinico, de
prondstico y gravedad de afectacion. En funcion de los hallazgos clinicos la HCL, se
agrupa en tres grupos por fines prondsticos y terapéuticos: Croénica focal, por lo
general lesidon solitaria de un hueso, sin afectacion de otros érganos ni partes blandas
(ex Granuloma Eosindfilo), Crdénica Diseminada, afectando a multiples huesos,
organos, ganglios linfaticos y piel (ex Hand- Schuller-Christian); y Aguda Diseminada
que afecta a lactantes en forma aguda y compromete multiples huesos, 6rganos,

médula dsea, ganglios linfaticos y piel (ex Letterer-Siwe). & 9 10

La Histiocitosis de Langerhans Crdénica Focal o Granuloma Eosinéfilo, termino inducido
por Lichtenstein y Jaffe en 1940, se presenta generalmente en nifios y adultos jovenes
entre la primera y tercera década, presentando una ligera predileccion por los
hombres. Ardekian y col observaron que el promedio de edad de sus 41 pacientes fue
18 anos. Es la mas comun de las HCL, alcanzando un 50% a 60% de estas lesiones y
es la mas benigna y localizada de todas. Se puede presentar en cualquier hueso, sin
embargo los sitios mas frecuentes comprometidos son pelvis, costillas, craneo, huesos
largos, vértebras y huesos maxilares. Al examen radiografico aparece comunmente
como una lesion radiollcida, Unica y solitaria en los huesos presentando margenes

bien delimitadas.

La forma cronica diseminada, conocida como Enfermedad de Hand- Schuller-Christian
fue en un inicio confundida con una Tuberculosis y con desdrdenes pituitarios.
Comunmente se acompana de exoftalmos y diabetes insipida. Presenta lesiones
similares a la forma cronica focal pero en varios huesos de la economia y afectando
también a tejidos blandos. Por Uultimo la forma aguda diseminada presenta
caracteristicas muy similares a la forma cronica diseminada, pero afecta mayormente a

lactantes y sigue una evolucién rapidamente mortal debido a la rapida y extensa
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infiltracion. Descrita primero por Letterer (1926) y después Siwe los cuales le dieron
nombre a dicha entidad. Se caracteriza por su agudeza presentando numerosas
lesiones ¢seas, rash cutaneo, hepatomegalia, esplenomegalia, anemia vy

linfoadenopatias. %>

Existen distintas modalidades de tratamiento y todas han demostrado efectividad y
bajos porcentajes de recurrencia. Exéresis quirurgica, radioterapia y quimioterapia han
sido usadas solas o en forma combinada con resultados favorables. Otros estudios han
demostrado buenas respuestas a las inyecciones locales de corticoides. Sin embargo
cada técnica de tratamiento tiene especial indicacidon, dependiendo de la accesibilidad
quirurgica, forma unifocal o multifocal, tamafio de la lesién y tejidos involucrados. Para
las formas focales crdnicas que presentan accesibilidad quirtdrgica el legrado minucioso
es el tratamiento de eleccion, con la posibilidad de agregar injertos dseos en grandes
lesiones con el objetivo de prevenir fracturas patoldgicas. El uso de radiacion esta
indicado en aquellos pacientes con lesiones inaccesibles, o donde el tratamiento
quirurgico podria causar alteraciones. En caso de lesiones recurrentes o multifocales se
indica la combinacidon de tratamiento quirdrgico y quimioterapia. Scaletti y col.
introduce la inyeccion de corticoides local como metilprednisolona lo que produciria

una reosificacién del lumen en lesiones dseas. 11213

El prondstico de las lesiones Crénicas focales es excelente ya que todos los
tratamientos son curativos y los sintomas por lo regular desaparecen en dos semanas
después del tratamiento. Sin embargo la recidiva y aparicion de nuevas lesiones suelen
ser de dificil manejo, requiriendo la combinacion de los tratamientos y un seguimiento

prolongado.

CONCLUSIONES

La histiocitosis de células de Langerhans o histiocitosis X de la amigdala palatina, es un
trastorno de presentacion poco usual en la practica clinica y otorrinolaringoldgica,

encontrandose en la literatura consultada solo el reporte de un caso *

, por lo que
consideramos que este reporte tiene un gran valor diagndstico y docente. Dada las
caracteristicas desde el punto de vista macroscopico y microscopico de la lesion
presentada por la paciente y su localizacion Unica se clasifica como una Histiocitosis

de células de Langerhans Crdénica Focal o Granuloma Eosinofilo. Se realiza exéresis
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total y ante la posibilidad de existir lesiones en otros érganos, se indica tratamiento de

quimioterapia.
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