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Histiocitosis de células de Langerhans en un paciente
con lesién perianal. Caso clinico
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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans es una expresion de células dendriticas mieloides, asociada
a un componente inflamatorio significativo y compromiso sistémico variado. La edad mas frecuente
de presentacion es entre 1 y 4 afios, y predomina en el sexo masculino. Se comunica el caso de un
nifo de 5 afios de edad cuya forma de presentacion fue una lesién granulomatosa con fistula perianal,
afectacion pulmonary de oido externo. El abordaje interdisciplinario permitié llegar al diagnoéstico, realizar
las intervenciones necesarias e iniciar el tratamiento adecuado.

Palabras clave: histiocitosis de células de Langerhans; fistula; perineo; esfinter anal.

doi (espafiol): http://dx.doi.org/10.5546/aap.2023-10178
doi (inglés): http://dx.doi.org/10.5546/aap.2023-10178.eng

Como citar: Breppe NA, Gaviot P, Rodriguez DO, Ripa P. Histiocitosis de células de Langerhans en un paciente con lesion perianal. Caso clinico.
Arch Argent Pediatr 2024;122(3):e202310178.

a Servicio de Pediatria del Establecimiento Asistencial Dr. Lucio Molas, Santa Rosa, Argentina.
Correspondencia para Nicolas A. Breppe: nicobreppe_07@hotmail.com

Financiamiento: Ninguno.

Conflicto de intereses: Ninguno que declarar.

Recibido: 5-8-2023
Aceptado: 14-9-2023

Esta obra esta bajo una licencia de Creative Commons Atribucion-No Comercial-Sin Obra Derivada 4.0 Internacional.
@ @ @ Atribucion — Permite copiar, distribuir y comunicar publicamente la obra. A cambio se debe reconocer y citar al autor original.
m No Comercial — Esta obra no puede ser utilizada con finalidades comerciales, a menos que se obtenga el permiso.

Sin Obra Derivada — Si remezcla, transforma o crea a partir del material, no puede difundir el material modificado.



https://orcid.org/0000-0002-5431-3307
https://orcid.org/0000-0002-0559-7905
https://orcid.org/0000-0002-6666-7225
https://orcid.org/0000-0002-2627-8823

INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL) es una enfermedad rara caracterizada por
proliferacién y acumulacion descontrolada de
células dendriticas."?

El grupo etario mas afectado es la infancia. El
pico de incidencia es entre 1 y 4 afos, con ligera
predominancia en el sexo masculino.??

Son posibles factores de riesgo antecedentes
familiares de cancer, infeccion recurrente durante
la infancia y exposicion ocupacional de los padres
a metales, granitos o polvo de madera.*

La presentacion clinica puede ser unisistémica
—el hueso es la localizacion mas frecuente—, o
multisistémica, con afectacion de pulmén, higado
y/o sistema hematopoyético. En las formas
localizadas, los signos y sintomas dependen
del lugar afectado; se manifiestan con dolor,
sensibilidad y aumento de volumen.®®

La histopatologia varia segun el érgano
afectado y la etapa de la enfermedad. Se observa
la proliferacion de células de Langerhans que
forman granulomas junto a linfocitos, macrofagos
y eosindfilos, aun cuando la presencia de estos
ultimos no es necesaria para el diagndstico.”

El prondstico se relaciona con la edad; los
pacientes menores de 2 afnos, a pesar de ser
considerados de alto riesgo, presentan buena
respuesta al tratamiento si no tienen compromiso
multisistémico. Aquellos con compromiso de
un solo érgano en general tienen un prondstico
favorable con altas posibilidades de remision
espontanea.® La hipoalbuminemia, anemia y otras
citopenias son consideradas factores de riesgo
para mal prondstico.'®

Se presenta el caso de un nifio con diagnéstico
de histiocitosis de células de Langerhans con
fistulas perianales asociadas a una lesién
del conducto auditivo externo y compromiso
pulmonar.

CASO CLINICO

Paciente de 5 afios de edad, de sexo
masculino, con crecimiento y desarrollo dentro
de parametros normales. A los 18 meses de
edad presentoé una fistula perianal de resolucion
espontanea.

El motivo de consulta a Cirugia Infantil de
nuestro nosocomio fue el dolor con la defecacion
e irritacion perianal de 2 meses de evolucién. El
examen fisico fue dificultoso por la irritabilidad
del paciente, pero los padres aportaron una
fotografia donde se observaban multiples
fistulas pequefas y una de mayor tamafio en
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hora 3. Se inici6 tratamiento antibiético con
amoxicilina-acido clavulanico, bafios de asiento
y crema con corticoide tépico. Por sospecha de
enfermedad inflamatoria intestinal, se realizo
interconsulta con Gastroenterologia Infantil,
quien solicité estudios de anticuerpo perinuclear
anticitoplasma de neutrofilos (ANCAp), anticuerpo
anti-Saccharomyses cerevisiae (ASCA) en
sangre, y calprotectina en materia fecal, que
fueron negativos.

Una semana después, referia poca respuesta
al tratamiento y continuaba con dolor al defecar.
El examen fisico era dificultoso, aun con
ayuda de los padres. Se inicié tratamiento con
metronidazol.

Un mes después fue reevaluado sin presentar
mejoria; continuaba con defecacioén dolorosa. Se
realizé examen fisico bajo anestesia, donde se
observo lesion a nivel perianal granulomatosa
anfractuosa que distorsionaba la anatomia y
comprometia el esfinter anal externo. La mucosa
rectal impresionaba sin lesiones (Figuras 1y 2).
Se tomd muestra de biopsia.

La consulta con el servicio de Salud Mental
por sospecha de abuso no fue concluyente.

Se realizé una tomografia axial computada
(TAC) de abdomen y pelvis con contraste oral y
endovenoso, sin particularidades. Los resultados
del laboratorio general, marcadores tumorales,
inmunoglobulinas y serologias fueron normales.

El informe de Anatomia Patoldgica
describié una lesion compatible con un
proceso granulomatoso histiocitario (granuloma
eosinofilico — histiocitosis de células de
Langerhans). Se recomendo la derivacion para
realizar técnicas de inmunohistoquimica.

Ante la sospecha diagnéstica, se realizdé una
nueva anamnesis dirigida. Los padres relataron
el antecedente de otitis supuradas recurrentes
y actualmente con secrecidén sanguinolenta; la
otoscopia fue dificultosa. La radiografia de craneo
en busca de lesiones en sacabocados fue normal.

Se realizé una colostomia en asa para
desfuncionalizar la region afectada. Durante el
mismo procedimiento quirdrgico, se examinaron
ambos oidos. Se observo una lesion de tipo
granulomatosa o angiomatosa que impedia la
visualizacion de la membrana timpanica izquierda
y comprometia el oido externo. Se reseco la
lesién y se coloco taponamiento compresivo. La
biopsia mostré una histologia similar a la de las
lesiones perianales.

Se derivé al paciente a un centro de mayor
complejidad con servicio de Gastroenterologia y



Ficura 1. Lesion perianal en el primer examen
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Ficura 2. Lesion en la segunda examinacion

Oncologia Infantil para continuar los examenes
complementarios, realizar diagnéstico de certeza
y eventual tratamiento. Alli se confirmo el
diagnostico por morfologia e inmunohistoquimica,
y se inicio tratamiento con meprednisona y
vinblastina 6 dosis semanales. El estudio de
poblaciones linfocitarias mostré linfopenia T por
lo cual se agrego tratamiento profilactico con
trimetropima-sulfametoxazol.

La TAC pulmonar mostré un parénquima
pulmonar dispuesto anarquicamente, multiples
quistes, espacios parenquimatosos pulmonares
anormales. Se solicitaron estudios funcionales
con prueba de marcha, espirometria y difusion de
monoxido de carbono, todos sin particularidades.

Desde el inicio del tratamiento con corticoides

y quimioterapia, la evolucion del paciente fue
favorable. La lesion inicial continta evolucionando
hacia la curacion (Figura 3); luego de 5 meses
de tratamiento hay disminucion del tamario de la
lesion, eritema en regidn perianal, sin presencia
de fistulas o lesiones asociadas.

El servicio de Oncologia evalua al paciente
en la Ciudad de Buenos Aires cada 21 dias.
El seguimiento longitudinal se realiza con el
pediatra de cabecera en su localidad de origen.
El abordaje interdisciplinario permitié llegar al
diagnostico, realizar las intervenciones necesarias
e iniciar el tratamiento adecuado.

DISCUSION
La HCL es un grupo raro de trastornos de



etiologia desconocida, con un espectro de
presentacion clinica. La edad y el sexo del
caso clinico que se expone coinciden con las
descripciones mas frecuentes en la bibliografia.°

Los 6rganos mas frecuentemente
comprometidos son el esqueleto (80 %), la
piel (33 %) y la hipofisis (25 %). Otros érganos
involucrados son el higado, el bazo, la médula
Osea, los pulmones (15 %), los ganglios linfaticos
(5-10 %) y el sistema nervioso central sin incluir
la hipofisis (2-4 %), 6rganos que en el caso
presentado no fueron afectados, con excepcion
de los pulmones.®

Las manifestaciones clinicas principales
en esta enfermedad se relacionan con el sitio
afectado. En nuestro paciente, las lesiones y
fistulas localizadas en regién perianal explican el
dolor que presentaba al defecar.

El compromiso perianal es una forma de
presentacion poco frecuente. Las otitis supuradas
recurrentes desde temprana edad se interpretaron
como asociadas al cuadro luego del diagndstico
anatomopatoldgico.'"1?

La forma de presentacién clinica y el
pronostico varian ampliamente desde una
lesion dsea unifocal autolimitada hasta una
enfermedad multisistémica letal con compromiso
de los pulmones, el higado, el bazo y el sistema
hematopoyético. En los nifios mayores, la
enfermedad suele estar localizada, mientras
gue una forma mas agresiva de enfermedad con
disfuncién organica es tipica en nifios menores
de 2 afios."®™"
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La afeccidon pulmonar en nuestro paciente
da origen a un prondstico oncolégico reservado.
Otros factores prondsticos para considerar en
este nifio son la edad de inicio de las lesiones
perianales antes de los 2 afos y el sexo.

Se han informado otros casos similares con
afectacion perianal de HCL. En un caso, junto con
una lesién en el craneo, en otro, asociada con
lesiones gingivales y enfermedad sistémica, y un
nifo con una masa perianal presentaba multiples
lesiones liticas del craneo, una lesion escapular
derecha y un ganglio linfatico paratraqueal derecho.
Todos respondieron a la quimioterapia sistémica.

Los hallazgos clinicos y radiolégicos no son
especificos. Es necesario realizar una biopsia
para llegar al diagndstico. Algunos consideran
que la cirugia es necesaria solo cuando hay
compromiso neurolégico y/o de partes blandas,
como en el caso de nuestro paciente, que permite
obtener una muestra adecuada para el estudio
anatomopatoldgico.

La anatomia patoldgica confirma el diagndstico
por medio de la microscopia y la marcacién
inmunohistoquimica, la cual muestra el marcador
caracteristico CD1a positivo,® como se realizé en
nuestro paciente.

Las modalidades de tratamiento se determinan
en forma individual y dependen de la gravedad
de la enfermedad. Mientras que los pacientes
con afectacion localizada en un solo sitio suelen
recibir terapia local, aquellos con enfermedad
multisistémica requieren quimioterapia
sistémica.’”” m

Ficura 3. Lesion perianal luego de 5 meses de tratamiento
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