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HISTIOCITOSIS DE CÉLULAS DE LANGERHANS PULMONAR EN NIÑOS 
EXPRESIÓN CLÍNlCA EN CASOS DE AUTOPSIA. Dr. Rodolfo R. Rodríguez Jurado*, 
Dra. Cecilia Ridaura Sanz*• , Dr. Roberto A. Valle Armienta•••• , *Adscrito al servicio patología, 
•• Adscrito al servicio de patología. Investigador de ciencias médicas F, •••• Residente de 
pediatría médica. 
Palabras clave: Histiocitosis de células de Langerhans 
ANTECEDENTES. El término Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) se refiere a la 
proliferación clona! de células de Langerhans patológicas, con una conducta biológica que va desde 
la lesión autolimitada en la piel del recién nacido, hasta la afección multisistémica devastadora en 
pacientes menores de 2 años. Tradicionalmente la presencia de disfunción orgánica (hepática, 
pulmonar y de médula ósea) es un signo de mal pronóstico. La disfunción pulmonar en HCL en los 
niños es frecuentemente observada en pacientes con enfermedad multisistémica, manifestada por 
dificultad respiratoria con taquipnea, retracción y tos persistente. La mayoría de las publicaciones 
infieren que tanto las manifestaciones clínicas, como las alteraciones radiológicas corresponden a 
infiltración del parénquima pulmonar por células de Langerhans, sin embargo hay pocos estudios en 
los que se haya demostrado esta correlación. La frecuencia de la afección pulmonar en histiocitosis 
de células de Langerhans multisistémica varia de 15 al 50"/o de los casos dependiendo del método 
utilizado en su identificación. El significado pronóstico de la afección pulmonar es controversia!, 
existiendo series con resultados opuestos en cuanto a su valor pronóstico. JUSTIFICACIÓN: La 
infiltración pulmonar en HCL puede ser un dato de mal pronóstico por ·¡o que debe ser 
correctamente diagnosticada e integrarla a la evaluación de los factores de riesgo. El método de 
diagnóstico que se utiliza habitualmente es clínico y radiológico. Por lo anterior se requiere conocer 
la sensibilidad y especificidad tanto de la clínica como de las alteraciones radiológicas en nuestro 
Instituto. El material de autopsia puede ser el estándar de referencia ya que es posible identificar a 
las Células de Langerhans en el tejido pulmonar incluido en parafina. La infiltración pulmonar en 
HCL puede ocasionar secuelas a largo plazo a través de fibrosis. Es necesario contar con un 
estándar de referencia para evaluar la sensibilidad y especificidad de los métodos de diagnóstico. El 
material de autopsia permite evaluar la extensión y características del daño pulmonar y 
correlacionarlo con los hallazgos clínicos. El presente estudio pretende realizar la descripción 
de los signos y síntomas clínicos de los casos de autopsia con diagnostico de Histiocitosis 
de célula de Langerhans pulmonar. Así mismo describir las características de imagen de 
dichos casos. OBJETIVOS: Describir la frecuencia, características demográficas y 
manifestaciones clínicas de los casos de Histiocitosis sistémica de acuerdo a la infiltración de 
células de Langerhans en el parénquima pulmonar MATERIAL Y MÉTODOS: Estudio 
observacional, descriptivo, retrolectivo, transversal. Se revisaron los protocolos de autopsia del 
departamento de Patología del Instituto Nacional de Pediatría con diagnóstico de HCL 
multisistémica, Se clasificaron en dos grupos - Grupo I con infiltración; aquellos casos con datos 
histológicos de infiltración histiocítica de células de Langerhans en el parénquima pulmonar. Grupo 
JI sin infiltración; aquellos casos en los que no se encuentren infiltración por CL en el pulmón 
independientemente de la presencia de otra patología pulmonar. De los expedientes clínicos se 
obtuvieron las variables de edad y manifestaciones clínicas de disfunción pulmonar. CRITERIOS 
DE EXCLUSIÓN. Expedientes clínicos incompletos El estudio clínico clasifico los casos de 
acuerdo a los criterios de Ha en: Presencia de síntomas respiratorios como: Polipnea (frecuencia 
respiratoria >30x' en preescolares y >60x' neonatos y lactantes), Tos crónica o persistente, 
retracción supraestemal, tiros intercostales y sin afección pulmonar detectable. ANALISIS 
EST ADISTICOS: Se presentan gráficos descriptivos de la proporción de casos con alteraciones 
anatómicas, alteraciones de disfunción pulmonar y alteraciones radiológicas. 
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PULMONARY LANGERHA S CELL HlSTIOCYTOS lS IN CHI LDREN . CU NICAL 
EXPRESION IN AUTOPSY CASES. Rodolfo R. Rodríguez Jurado, MD.*, Cecil ia 
Ridaura Sanz, MD. * *, Roberto A. Valle Am1ienta, MD* * * * 
* Pathology staff, * * Pat hology staff, * * * * Pedi atrícs Residen!. 
Words key Langerhans Cell Histiocytosis. 
INTRODUCTION: Langerhans Cell Histiocytosis (LC H) is a pathological clona! 
proliferation of Langerhans cells. Biological behavior goes from a self limited lesion in the 
ski n of neonate to a mu lti system and devastating affection in patients younger than 2 years . 
Organic dysfunction is a controversia! poor prognostic factor. Traditionally lung 
dysfunction in LCH of children is freq uently observed in patient wi th multisystem illness, 
manifested by breathing difficul ty wi th taquipnea, retrac tion and persisten! cough. Most 
authors infer that cl inical fea tures and abnormalit ies in plai n fi lms suggest invo lvement of 
lungs parenchyma with Langerhans cell s, however there are few studies witch this 
correlation has been demonstrated. Lung compromise in multisystem LCH varíes fi-om 15 
to SO% of cases depending on the method used fo r diagnosis. Lu ng compromise as 
prognostic factor is controversia!, di verse series wi th opposed results about prognostic 
value have been publi shed. JUSTI FICATION: Lung involvement can be a poor 

· prognostic fac tor that should be correctly diagnosed and integrare it fo r evaluation as a risk 
factor. Diagnosis is made usually based on clinical and radi ological featu res. For the above
mentioned it is necessary to know the sensibi lit y and pecifi city of clinical ab normali ties in 
our lnstitute. Autopsy material can be the gold standard , because it is possible to identi fy 
LC in the lung included in paraffi n and allows it s detection more easily. Descripti on of 
signs and symptoms in autopsy cases with Pulmonary Langerhans cell Histiocytosis is the 
purpose of this study, as radiological descri pti on fea tures in each case. 
OBJECTI VES: To describe clinical characteri stics and its fi-equency of patient s with 
systemic Langerhans cell hi stiocytosis who have lu ng involvement. 
M ATERIA L A~ D .\-I ETHODS: Observa tional, desc riptive, retrolective, tranve rse 
stud y. Autopsy department protocols with diagnosis of mul ti system LC H were reviewed. 
Pati ent s were included in two groups. Group 1 lung involvement, does wi th histopathology 
features of Langerhans cells affect ion in lung parenchyma. Group 11 wi th out involvement, 
does with no signs of LC lung parenchyma regard less other lung di sease. Medica! records 
were reviewed for age variab les and clinical features of lung dysfu nction. lnclusion cri teria: 
autopsy medial records with histological mult isystem LCH . Exclusion criteria : Incomplete 
medial records Clinical study arranged respiratory symptoms by Ha cri teria based in 
clinical features witch included : tac hypnea (re pi ratory rate > 60/min in in fants and 30/mi n 
in chi ldren, chro nic or persistent cough, and 1 or chest wall ret raction or trac heal tug. 
ST ATISTICAL ANA LYS IS: we describe the proport ion of cases wi th anatomic 
alterations and lung dysfu nction 
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ANTECEDENTES 

e l termino Hi sti oc itosis de célul as de Lan gerhans ( 1-IC L J reemplaza al de Hi sti ocitosis X en 

1987 ( 1 ). ca torce años después que Christ ian Nezcl o f y co l. 12) demostraron por estudi os de 
ultraestructura. c itoquimicos e in \"Ít ro. que la alterac ión proli ferati\·a pro\ enia de la cclula 
de Langerhan s (CL ) originaria de la medula ósea y alojada primari amente en la piel. 
mucosa ora l , vagi nal. epitelio tim ico y mucosa bronquial. Se ha demostrado que la 
proliferación de células de Langerhans es clona! ( 3 ), con una conducta b iológica que va 
desde la k sión autolimi tadJ en la piel del recién nac ido. hasta la afecc ión multi sistémica 
de' astadora en pac ientes menores de 2 años. 
T radicionalm ente la presencia de di func ión orgán ica (hepática. pulmonar y de médula 
ósea) es un signo de mal pronóstico ( 4) 
La afecc ión pu lmonar en HC L en los niños es frecuentemen te observada en pacientes con 
enferm edad multi sistémica, ' puede causar di ll cul tad respiratori a con taq uipnea. retracción 
,. tos pers istente. La frecuencia de la ak cc ión pulmonar en hi str oc itosis de célu las de 
Langcrhans multi sistémica en nir1os \ ari a de 11 7° o al :5 0°o de los casos ( :5-7 ). Bern q rand' 
col. 1:5 J en un estudi o de cohone con un pe riodo de segui miento de 16 años. incl ll\ ó a 41 
paCientes co n dragnósti co de histi ocitosis de cc lulas (k l.a ngerhans '"afección pulmonar en 
base a la c lasitl cac ión de la Organr Lac ión Mundial de la Sa lud de cn lúrnedades ncopl asicas 
de los sistemas hi stiocitico ' de ce lul as dend ríticas (Tab la 1 ¡_ 34 fueron nir1os. 13 con 
enfermedad rnulti si<; tcmica. Se prc<;en to akccion pulmonar al momento de l diagnós ti co en 
4 34 pacientes ..:ncontrámlosc una rrccuencia de 11 .7"o r\ ~ r mismo Smds .A. . y col. (6) en 
un c:, tudio rc:trospectJ \ L' de 19 al'ios 1 1975- 1993¡ e ~tud J 3 ron a -1 ::? niños con diagm,suco de 
Hi sti ocitosis de cé lulas de Langerha ns CL' mprobada hi 'lo ll·,grcamente : alteraciones en la 
racliogratia de tó ra\ . encontrando 8 pacient o:: s l llJ ''ol con a ltera c io n~s al momentO del 
diagnú-, tico ' durante el , egu inl JCJ l to. con u11 rnte l"\ al u de p1·esentac iún entre 7me,es ' 3 
<lllOS. 

l\ demas de las manili:stacrone ' cl inreas. alterac iones rad1 ológrca s se han inlonnaclo 
alteraciones cn las pruo:: has de l'uncronamien to re sprratori n. red uccion de la disto:: nsib ilidacl 
pulm onar ("compl iancc"l o reduL·ción del \ LJ iumen pulmonar ( 7J. 
[1 ' rgnilicado prorlll ;;t ico de la ai'ccL·ion pulmonar 'S contro ' e¡·, ¡aJ. e, i, tie ndo seri e, co 11 

re:; ul taclos opuestos 1 7- 1 O l 
lla ,. co ls. 171 estud iaron 6 1 pac ientes ¡-x:d rat ncn<; en un pe rrodo de 7 años. en 18 de -1:5 
pacientes i -1 0°o) con eni'c rm edad mu ltJ sist..'m Jccl huh<l e\ rde ncia clín ica ' o ra dio logi ca de 
pato logía pu lmonar: 6 nrños ( l3°ol con radr ogralia de to rax nonnal tU\ i~ron pruebas de 
funcionamiento pulmonar anom1ales. lo que sugirro al'ecci ón pu lm onar subclini ca u 
--oc ulta--. Los pacientes con afección pulmonar e\ idcnte se presentaron a una edad m;:¡s 
temprana de la edad promedio (mediana de O 6 ar1os). De los 4:5 pacientcs con enk nncdad 
multi sistémica, 38 (8-1°o) sobre' ¡,.ieron 2 a 7 años después del diagnóstico con una 

proporción similar ele muertes en niños con y sin afecci ón pul monar. Ellos concluy<:": ron que 
la afecc ión pu lmonar no afec ta en fo rma ad\ersa el pronóstico . 
La he y y co l. ( 8-9 ) ro:: al izaron una re\ isión de 83 pacientes pediatricos los cuales se 
dr\ idieron en 2 grupos 33 pacientes con afección multi sistémica y disfunc ión de algún 
órgano y 50 pacientes sin afecc ión multi sistémica ,. sin e' idencia de di sfunción . Se 
consideró como di sl.unc ión pu lmonar si exi stía taquipnca y o disnea, cianosis. tos. 
neum otórax o derrame pleura l. Se incluYÓ a paci entes que presentaron disfunció n de 
aq uell os órganos conside rados en m o l ~1 c tor de nesgo para mortal iclad como son sistema 
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hematopoyético, pulmonar y hepatico. De los 33 pacientes con disfunción 22 fallecieron . 
Se concluyó que la di sfunción de los sistemas hematopoyético, hepatico y pulmonar 
generalmente tienen un mal pronóstico y a mayor número de órganos afectados la respuesta 
al tratamiento disminuye y se incrementa la mortalidad. 
Braier y coL ( 1 O) en 2004, estudiaron 220 pacientes pediatricos consecuti vos en un periodo 
de 14 años . Se encontró afección pulmonar en 36 de los 220 pacientes estudiados ( 16 5%), 
83 pacientes tu vieron afección multi si témica, 34 de los cuales tuvieron afección pulmonar 
(41%)_ En 20 de los 36 pacientes se encontró taqu ipnea, tos y dolor toracico. Se encontró 
afección intersticial difusa en todos los casos El diagnóstico de afección pulmonar se 
fundamentó en hallazgos radiológicos, incluyendo infiltrado intersticial, reticulonodular, 
quistes o pulmón en panaL Características clínicas adicionales que sugirieron afección 
pulmonar incluyeron taquipnea, tos crónica o persistente y/o retracción de la pared toracica 
o supraestemal, cianosis o dolor toracico_ La afección pulmonar se documento en todos los 
pacientes por tele de tórax y adicionalmente en 2 1 casos por tomografia computada_ Se 
realizó biopsia pulmonar diagnóstica en S pacientes: dos con afección pulmonar primaria, 
uno con colangitis esclerosante, uno con hepatoe plenomegalia asociada y pancitopenia sin 
afección a piel , hueso o ganglio linfatico y uno con afección del canal auditivo. En este 
estudio el compromiso pulmonar no fue un factor pronóstico adverso. 

Lis lesiones pueden detectarse con radiografia imple pero la tomografia computada de alta 
resolución es superio r para delinear nódulo , quistes y la determinación de la extensión de 
la enfermedad ( 11) ademas de que las le iones intersticiales pueden detectarse en forma 
mas temprana que con los estudios radiológicos simples convencionales ( 12). El tamaño de 
los nódulos observados fluctúa de 1 mm hasta 1 cm de diametro. Otro aspecto radiológico 
importante es que se aprecie incremento en el vo lumen pulmonar con predominio de 
afección de lóbulos superiores sin afectar los angulas costofrénicos ( 12). Las 
complicaciones de la afección pulmonar en HCL multisistémica son el neumotórax 
espontáneo o derrame pleural no asociado a proceso infeccioso. ( 12) 

En cuanto a la hi stomorfologia de la lesión, las lesiones pulmonares clasicas son estelares 
de 2_ S mm en promedio constituidas por un infiltrado nodular separado por areas normales 
de pulmón ( 13 )_ El diagnóstico de Hi ti ocitosis de células de Langerhans, se reali za 
actualmente al identificar las lesiones características que consiste en demostrar la presencia 
de células de núcleos hendidos con citoplasma moderado eosinófilo, acompañadas de 
cantidades variables de eosinófilos y macrófagos; En casos especiales se requiere la 
identitlcación especifica con positividad a CD 1 a y/o la presencia de granulas de Birbeck 
con microscopia electrónica ( 14 )_ Las células de Langerhans patológicas expresan otros 
marcadores como la proteína S-1 00, al igual que las células de Langerhans normales y a 
diferencia de ellas expresan también moléculas de adhesión como CD 11 y CD 14 ( 4)_ 
Eosinótilos, neutrótil os y macrófagos estan presentes en la mayoría de los especimenes y 
pueden ser numerosos ( 1 S) . Células gigantes, linfocitos y células plasmaticas son variables 
( 16 )_ Ochenta por ciento de los casos sufren cavitación central o formación quística, pero 
necrosis central es poco común ( 1 S) . Las lesiones se centran en los bronquiolos y en etapas 
tempranas pueden afectar la pared bronquiolar, la cual se ensancha para formar nódulos 
celulares; cuando la lesión envejece, una proliferación fibroblastica central paulatinamente 
forma el nódulo estelar clasico ( 16 )_ Lesiones en diferentes fases de desarrollo pueden verse 
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en un mismo espec1men. Las células de Langerhans e inflamatorias pueden estar presentes 
en la pared de arterias y venas pequeñas en forma concomi tante. 
Para la comprensión de los cambios hi stopatológicos provocados por Histiocitosis de 
células de Langerhans en pulmón, Hammar ( 17) de acuerdo a su experiencia divide la 
afección pulmonar de HCL, en tres fases e oluti vas: 1) La celular en que hay numerosas 
células de Langerhans (lo que facilita el diagnóstico), cant idad variable de eosinófilos, 
linfocitos, células plasmáticas y neutrófilos (en ot ros si tios se describen también 
mastocitos), 2) La proliferativa con fibrosis intralveolar e intersticial con inflamación 
crónica, hiperplasia e hipertrofi a de células alveolares, acumulación de macrófagos 
alveolares, disminución del número de células de Langerhans (lo que dificulta el 
diagnóstico), y 3) Fase reparativa o fibrosa con mínima cicatrización, patrón de neumoniti s 
organizada bronquiolitis obliterante (BOOP por sus siglas en Ingles), escasas células de 
Langerhans y fibrosis intersticial con panalización. 
Es necesario señalar que en un caso dado se pueden encontrar lesiones en las diferentes 
fases descritas. Travis y cols. ( 15) en un estudio de 48 pacientes con diagnóstico 
confi rmado por biopsia pulmonar en el que la edad promedio fue de 33 años con un 
intervalo de 15 a 54 años, clasificó las lesione de la siguiente forma : de acuerdo a sus 
caracterí sticas incluyendo celularidad, forma (estelar y simétri ca, redonda o irregular), 
locali zac ión (pleural , peribronquiolar, peri\·a ular o distribución al azar) y cavit ación 
centraL Las lesiones celulares las definió como aquellas constituidas por >50% de células 
de Langerhans; lesiones fibróti cas constituidas principalmente de tej ido fibroso con < 10% 
de células de Langerhans y las lesiones intermedias entre el 10% al 50% de células de 
Langerhans. Cambios intersticiales (fibrosis intersticial, remodelación pulmonar, o cambios 
en panal, y tibrosis intraluminal) y cambios vasculares (inflamación, hipertrofia de la capa 
media, proliferación de la intima) En los 42 casos de biopsia abierta y los dos de 
lobectomia ellos encontraron en 98% de los especimenes lesiones intermedias, en 87% 
cavi tadas, 80% fibrosas y 76°1Ó celulares. Las lesiones se encontraron más frecuentemente 
bronquiolares o peribronquio lares 87% en pleura 70% y en intersticio perivascular 18% . En 
78% de sus especimenes se encontró fibrosis intraluminal lo que los autores ponderan como 
de crucial importancia en la patogénesis del remodelamiento pulmonar en HCL. 
La afección pu lmonar primaria es mas frecue nte en adultos jóvenes fumadores pero 
también ha sido reportada anecdóticamente en niños ( 15, 17): dicha afección es de 
sintomatologia variable y buen pronóstico. ( 18). 

En nuestro medio la experiencia r linica en un estudio de 124 pacien tes reco pilados en 20 
aiios ( 19), la manifestac ión más frecuente fue lesión ósea, afección a ganglio linfático e 
infiltración a piel ; se encontró enfermedad pulmonar en 29 pacientes, de los cuales 27 
tuvieron evidencia radiológica de enfermedad y en siete se corroboró por biopsia. 
En una tesis previa de este Insti tuto (20), se recolectaron de los archi vos del departamento 
de patología 224 casos con diagnóstico Anatomo-patológico de HCL en un período de 30 
años. Se encontró di sfunción pulmonar en 33 pacientes ( 14. 7% ). Cuando la disfunción 
pulmonar se asoció a disfunción hepática la mortal idad fue elevada. En la revisión de 
Histioc itosis X en material de au topsia se encont raron 24 casos de 7252 protocolos ( 197 1-
1995). En la mayoría se refirieron sí ntomas resp iratorios t2 1 casos) pero solo se corroboró 
infiltración pulmonar en 16 casos (66%). De estos la mitad (8 casos) falleció como 
consecuencia directa de ésta infiltración. La metodología de estudio del material de 
autopsia se reali zó úni camente con estudio histopatológico teñido con hematoxilina y 
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eosina por lo que es posible que las lesiones poco celulares y componente 
predominantemente fi broso no hayan sido detectadas. 
(2 1 ). 

JUSTIFI CAC IÓN 

La infiltración pul monar en 1-!CL puede ocasionar secuelas a largo plazo a través de 
fibros is. Es necesario contar con un e tándar de referencia para evaluar la sensibilidad y 
especificidad de los métodos de diagnóst ico. El material de autopsia permite evaluar la 
extensión y caracteristicas del daño pulmonar y correlacionarlo con los hallazgos clínicos. 
El presente estudio pretende realizar la descripción de los signos y sí ntomas clín icos de los 
casos de autopsia con diagnostico de 1-!i tiocitosis de células de Langerhans pulmonar. 
Asimismo describir las caracteri sticas de imagen de dichcs casos. 
Este estudio es la base de un proyecto de investigación que pretende revisar los pulmones 
de casos con HCL sistémica desde el pu nto de vista patológico y su co rrelación con las 
caracterí sti cas radiológicas así como signos y síntomas clínicos. 

OBJETI VO 
Describir la frecuencia, caractenst1 cas demográficas y manifestaciones clín icas de los 
casos de 1-! istioci tosis sistémica de acuerdo a la infiltración de células de Langerhans en el 
parénquima pulmonar. 

HIPÓTES IS 
Estudio descriptivo . No requ iere hipótesis 

CLAS IFICACIO DE LA INVESTIGAC IÓN 
::: .:;:udi o observacional, descripti vo, retrolecti vo, transversal 

:\L\TERIAL Y :VIÉTODOS 
CRlT ERJ OS DE INCLUS IÓN 
Los casos de autopsia con 1-!CL multi sistémica comprobados histológicamente 

CRI TE RI OS DE EXCLUS IÓ 
Expedientes clíni cos incompletos 

DESCRIPCIÓ DEL MATERI AL Y METODOLOGIA. 

Se revisaron los protocolos de autopsia del depanamento de Patología del Instituto 
Nacional de Pediatria con diagnósti co de HCL multi sistémica. Se clasificaran en dos 
grupos: Gru po 1 con infiltración; aquellos casos con evidencia histológica de infiltración de 
células de Langerhans en el parénquima pul mo nar. Grupo ll sm infiltración; aquellos casos 
en los que no se encuentren CL en el pulmón independientemente de la presencia de otra 
patología pulmonar. 
De los expedientes clínicos se obtuvieron las \ Jriables de edad y man ifes taciones clínicas 
de di sfunción pul monar y pruebas de func ión respiratoria asi como la interpretación 
radi ológica y di agnósti co cl ínico 
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:1 estud io c l ínico cla sificó los ca so · d-: ~lCu<:: rdo a los crit-:rios de lla en . 
Pr-:s-: nc ia d-: síntomas r-:spiratorios como: 
1 Po li pn-:a ( fr-:cu-:ncia r-:spiratona ·.30 '\. -:n IXC:escolares ~ ·60 \. neonatos 

lac tante ). 

Tos crón ica o pcrsist<::nt<:: . 
3. Retracción supra-:sternal 
-1 . T iros int -: rcostales 
5 Si n afección pul monar dét<::ctabl<:: . 

V,-\ RLI\BLES DEL ESTUDIO 

\ ·ariahles demográficas: 
N úm <:: ro dé autopsia 
Fecha de autopsia 
r: Jad 
Se\U 
<;;Cf\ ÍCI\1 

\ "ar ia bies rlínicas 
\la nlf.cstacionó clín icas rcsp1ratunas l almulncnto J<::l diagnostico o durante la e\olución l: 
Tos 
1)!11 i r nea 
1·1ros lnterco:; talc's 

Retracció 11 ,uprae-;te rnal 

Diagnós tico c lí nico 
Pruebas de l·u ncionamiento rcsp11·a t<ll"l o en lo' C<NlS que se cuente con el los 

Estudios de image n: 
J"ek de tóra\. (echa de estud io 
Tomngrafia a.'\1<1 1 computada com cncional o Jc alta rcsolucion cuando s · cuL·ntc con ella 

h:cha lk estud 1o 

\ "ariahles anatomopat o lóg icas: 
Positi\OS a 1nti l trac1 on de CL en pu lmon 
Negat Í\O a In filtración de CL en pulmon 

11 0 .1 ;\ DE RECOLECC IÓN DE D,\ TOS 
Se ane.\a 
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ANÁLISIS ESTADÍSTICO E rNTERPRETACIÓN DE LOS DATOS 

ANÁLISIS ESTADÍSTICO. Se presentan gráficos descriptivos de la proporción de casos 
con alteraciones anatómicas, alteraciones de disfunción 
pulmonar y alteraciones radiológicas. 

ÉTICA: Estudio retrospectivo de revisión de expedientes y protocolos de autopsia. No 
requiere consentimiento informado 

TABLA 1(4,22) 

Clasificación de la Organización Mundial de la Salud de enfermedades neoplásicas de los 
sistemas histiocítico y de células dendríticas (Modi.ficada) 

Relacionado Macrófago!Histiocito Relacionado Células Dendríticas 

1 . Sarcoma Histiocítico Histiocitosis de células de Langerhans 

Localizado 

Generalizado 

2. Histiocitosis Maligna* Sarcoma de células de Langerhans 

• Recientemente considerada como di venas entidades Sarcoma de células interdigitantes dendríticas 
Anteriormenlc Actual 

Rcticuiosis meth.l\ar histiocitica Sindromc Hemofagocitic:o Sarcoma de células dendríticas folicular 

Histiocitosis maligna Linfoma anaplaoico de celulas grandes 

Histiocitosis maligna int<stinal Linfoma enl<:rOp&lico de células T. 
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Re ultados: 

e revi aron los expediente de autop ia con diagno tico de Histiocitosis de célula de 
Langerhans multisistémico de 197 1 a 2005 encontrando 28 casos, de los cuales se 
eliminaron 2, uno por presentar enfermedad localizada (A-72-21 1 ), el otro por no conta r 
con expediente clín ico completo ( - 7-1 75 ). e di idieron en 1 grupos: Grupo 1 con 
infiltración, grupo 11 sin infiltración e encontró en el grupo 1 con un total de 17 paciente 
y el Grupo 11 con 9 pacientes 

Distribución en relación al número de casos 

18 

16 

14 

12 

10 

No. casos 

8 

6 

4 

2 

o 
In fi ltración (Grupo 1) No Infiltración (Grupo 11) 
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Lo pac ientes in infiltración con lo siguiente diagnó ticos hi stopatológicos: eumonit is 
intersticial secundario a quimioterapia ( 1 ca ), eumoniti intersticial secundaria 
probablemente a proceso viral en (-l casos), edema agudo de pulmón ( 1 caso), 
bronconeumonía (2 casos), linfoma difu o de cé lula grande /celularidad mixta con 
afección pulmonar ( 1 caso)_ 

Patologla pulmonar en pacientes sin infiltración por CL. 

4 

3.5 

3 

2.5 

No. de Casos 2 

1 5 

05 

o 
BNM 

CL: Célula de Langerhans 
BNM : Bronconeumonía 

LDCG/CM NI ebologta vtral EAP Neumontbs por 
QxTx 

LDCG/CM : Linfoma di fu o de cél ul a grande /celularidad mixta con infi lt ración a pulmón 
NI : eumoniti intersticia l. 
EAP: Edema agudo de pulmón. 
QxTx : Quimioterapia 
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La distribución por género fue: 7 pacientes femeninos y 10 mascul inos con infi ltración 
(Grupo 1) a í como 4 paciente femenino 5 pacientes masculinos sin in filtración (Grupo 
11 ). 

10 

9 

8 

7 

6 

No. de casos 5 

4 

3 

2 

o 

Distribución de acuerdo al género 

• Sin Infiltración 

• Infi ltración 

Femenino Masculino 
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Distribución de acuerdo a la sintomatología se encontró: en e l grupo l; 4 pacientes con to , 
15 con po lipnea, 11 tiros interco tale 4 retracción xifo idea. En el grupo 11 ; 3 pacientes 
con tos, 6 con poli pnea, 7 con tiros inte rco tale , y 2 con retracción supraesternal 

Distribución según sintomatologia 

16 

14 

12 

10 

No. de casos 8 

6 

4 

2 

o 

Tic (Tiros intercostales) 
Sin In filtración 
In filtrac ión 

Tos Polipnea Tic Retracción 
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La distribución encontrada en cuanto a los diagnóst icos radiológicos rea li zados en 
radiogralia simples de tórax fue : en el grupo 1 con diagnóstico de 2 radiografía normales, 
9 con diagnóstico de bronconeumonía, 3 con diagnó tico de edema agudo de pulmón, 1 con 
diagnóstico de neumoniti ínter tícial , ) 2 con probable infi ltración. En el grupo 11 con 5 
diagnósticos de bronconeumonía, 2 on diagnó tico de hemorragia pu lmonar, 1 con 
diagnostico de SIRA, 1 con edema agudo de pulmón. 

Distribuc ión en re lación a imagen radiológica 

9 

8 

7 

6 

5 
No. de casos 

4 

3 

2 

o 
BNM EAP HP 

11 Diagnóstico histopatológico 
S IRA (Sí ndrome de insuficiencia re piratoria aguda) 
BNM (Bronconeumonía) 
EAP (Edema agudo de pulmón) 
HP (Hemorragia pulmonar) 

SIRA 

SIRA (Síndrome de insuficiencia respi ratoria aguda) 
RN (Radiografía normal) 
NI (Neumonitis ínter tícial 

RN NI Pb. 
Infiltración 
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En relación a la edad e dividieron en 3 ubgrupo (A, 8 , C) de 1 a 12 me e , 13 a 24 
me es, mayor de 24 mese respectivamente. De esto en el ubgrupo A e encontraron 8 
pacientes, 4 pe rtenecientes al grupo 1 y 4 al grupo 11, en el subgrupo 8 e encontró 11 
pacientes: 1 O pertenecientes al grupo 1 ~ 1 al grupo 11. ~ en el sub¡,'Tupo C encontrándose 7 
pacientes: 3 en el grupo 1 4 al grupo 11. 

10 

9 

8 

7 

6 

No. de casos 5 

4 

3 

2 

o 
Grupo A 

Grupo A : 1 a 12meses 
G rupo B: 13 a 24 me es 
Grupo C: mayor de 24 meses 

Distribución por edad en meses 

Grupo B Grupo C 

17 

• Stn lnfiltraci 

• Infiltración 



Discusión: 
El objetivo del presente estudio fue describir las frecuencias, características demográficas 
y manifestaciones clínicas de los casos de Histiocitosis sistémica de acuerdo a la 
infiltración de células de Langerhans en el parénquima pulmonar. Se encontró 26 pacientes 
con diagnóstico de HCL sistémica de los cuales 17 casos (65%) tenían infiltración (grupo I) 
y 9 casos (34%) sin infiltración (grupo U). Se encontró en distribución por edad que los 
pacientes entre los O a 2 años (subgrupos A y 8 ) constituyeron el grupo de mayor 
frecuencia con afección pulmonar, con 14 casos (77%); esto mismo se ha encontrado en 
otras series (7, 19, 20, 21 ). Es bien conocido que este es el grupo de edad con pronóstico 
más ominoso. En relación con la distribución por género es similar a otras series (7), con 
predominio en el masculino: 1 O varones ( 41 %) y 7 niñas (29% ). Los pacientes sin 
infiltración se distribuyeron en 4 pacientes del género femeninos y 5 del género masculino. 
Lo encontrado con relación a distribución por sintomatología en los pacientes con 
infiltración fue : tiros intercostales (64%), presencia de tos (23%), retracción xifoidea (23%) 
similar a lo referido previamente (7, 1 0). La presencia de polipnea en nuestra serie fue de 
88% mayor que en otras series; es probable que esto fue consecuencia a la asociación con 
otros procesos patológicos como bronconeumonía, hemorragia pulmonar, SlRA y edema 
agudo de pulmón. 
En cuanto a los diagnósticos radiológicos emitidos, en el grupo I, solo en dos casos fue de 
pr0h~hl~ infiltrari0n (! l 00), 9 ~!"0!"!t:0!"! ':'1J!T!Or.!~ ( 5 0~/: ), 3 ~de~l 2g~da de ~~!~"~ ~ 1 7~1.. ), 1 
neumonitis intersticial ( 5. 5%) y 2 casos con radiografia normal ( 1 1% ). Mientras que en el 
grupo II los diagnósticos radiológicos fueron : 5 bronconeumonías, 2 hemorragias 
pulmonares, 1 SIRA, 1 edema agudo de pulmón. Esto a diferencia de otras series en las que 
la mayoría de los pacientes con afección multisistémica presentaron imagen radiológica 
compatible con infiltrado intersticial secundario a HCL (7). En nuestra serie no contamos 
con resultados de T AC de alta resolución ní pruebas de funcionamiento respiratorio que 
pudieran haber ayudado en su identificación (7, 1 O, 11 ). 
Los pacientes con HCL multisistémica sin infiltración pulmonar (Grupo II) presentaron en 
el estudio de autopsia, neumonitis probablemente viral en 4 casos, bronconeumonía en 2 
casos y edema agudo de pulmón en un caso; los dos pacientes restantes tuvieron 
complicaciones asociadas a quimioterapia como neumonitis intersticial (23) e infiltración 
por Linfoma no Hodgkin. Este caso presentó un Linfoma difuso de células 
grandes/celularidad mixta con infiltración a pulmón (linfoma células 8 rico en células T) . 
Es bien conocida la asociación de otras neoplasias y la HCL aunque esto no es muy común; 
se han descrito dichas asociaciones, siendo las mas frecuentes con linfomas, carcinomas de 
pulmón, leucemia y otras neoplasias sólidas. Se atribuye su presentación tanto un proceso 
reactivo de la HCL como inducido por diferentes esquemas de tratamiento con 
quimioterapia (24). Es probable que este caso haya estado asociado al uso de etopósido 
(24) 
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Conclusiones: 

La HCL pulmonar es una ent idad dific il de ident ificar clínica y radi ológ icamente. ya que su 
sintomatología es inespecífica; además de tener que descartar como primeras pos ibilidades 
otras patologías sobre agregadas. 

En los pacientes menores de 2 años diagnosticados con HCL, se les debe realizar una 
explorac ión fi sica exhaustiva, as í como estudios de laboratorio y gabinete en busca de 
afecci ón pulmonar, ya que los menores de esta edad presentan mayor morbimortalidad. 

El índice de sospecha diagnós tica rad io lógica en nuestro materi al en cuanto a infiltrac ión 
pulmonar por HCL fue muy bajo (2 de 17 casos). Es necesaria una nueva revisión del 
material radiológico por un radiólogo experto para determin ar la sensibilidad diagnóstica de 
este método en nuestro medio . 

En los pacientes que han recibido c iclos de tratamiento quimi oterapéutico. debemos 
sospechar la pos ibilidad de neoplas ias agregadas. en presencia de nuevas disfunciones o 
sintomatología distinta por afecc ión a otros órganos y sistemas. 
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HISTIOCITOSIS DE CÉLULAS DE LANGERHANS PULMONAR EN NIÑOS. 

Correlación anatomo radiológicas y clínica. 

Hoja de recolección de datos: 

Iniciales del paciente: 0000 
No. de Registro: 000000 
Edad: DO 
Sexo: O 
Femenino 1 
Masculino 2 

l. Características Clínicas al 
momento del Diagnóstico o 
durante la evolución y 
complicaciones 
O Tos 
O Taquipnea 

O frecuencia respiratoria 
>30x' en preescolares 

O >60x' neonatos y lactantes 
O Neumotórax 
O Derrame pleural 

2. Estudios de Imagen: 
O Tele de Tórax 
O Tomografia axial 

computada convencional 
o de alta de resolución. 

3. Pruebas de Funcionamiento 
respiratorio O 

4. Número quirúrgico: 0000000 

5. Número de autopsia: 000000 

6. Variables anatomopatológicas: 

Positivo 
Negativo 
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