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Histiocitosis de células de
Langerhans con afectacion
gastrointestinal

@ CrossMark

Gastrointestinal involvement in Langerhans
cell histiocytosis

Sra. Editora:

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) se caracteriza
por el acimulo de células dendriticas en lesiones granu-
lomatosas localizadas fundamentalmente en piel y hueso'.
La afectacion gastrointestinal constituye una manifestacion
poco frecuente de la HCL (1-5%), aunque su incidencia pro-
bablemente esté infraestimada por la inespecificidad de los
sintomas de presentacion y la asociacion de estos al caracter
cronico de la enfermedad o sus tratamientos?. A continua-
cion, se presentan 2 casos de HCL con afectacion digestiva.

Caso 1. Nina de 4 meses de edad que presenta rash papu-
loso en tronco y cuero cabelludo de un mes de evolucion,
al que asocia anorexia, estancamiento pondero-estatural
(p3) y hematoquecia. La biopsia cutanea es compatible con
HCL, con inmunorreactividad intensa para CD1A y $100. Tras
descartar alergia a proteinas de leche de vaca, se realiza
endoscopia digestiva observandose signos de duodenitis y
colitis inespecificas. El estudio histolégico muestra infiltrado
histiocitario acompanado de eosindfilos en mucosa colorrec-
tal con inmunohistoquimica compatible con HCL (fig. 1).
El resto del estudio de extension descarta enfermedad en
otras localizaciones. Como HCL multisistémica sin afecta-
cion de organos de riesgo recibe tratamiento quimioterapico
seglin protocolo LCH Il grupo B, consistente en induccién
con esteroides y vinblastina durante 6 semanas, con buena
respuesta de las lesiones cutaneas y desaparicion de la
infiltracion coldnica. Posteriormente, completa un ano de
tratamiento de mantenimiento con esteroides y vinblastina,
manteniéndose en remision 10 meses tras la finalizacion del
tratamiento.

Caso 2. Nifa de 12 anos de edad, que consulta por
poliuria y polidipsia, sin fiebre ni disuria acompanantes.

Los hallazgos analiticos y el test de restriccion hidrica y
desmopresina son indicativos de diabetes insipida central.
La resonancia magnética craneal muestra un engrosa-
miento del tallo hipofisario (78 x 10 x 11 mm), sin cambios
de sefal. Los marcadores tumorales caracteristicos de
tumores germinales son negativos en sangre y liquido
cefalorraquideo, considerandose la HCL como primera
posibilidad diagnostica, sin poder descartar una tumoracion
de origen glial. Dado el riesgo quirirgico que supone la
realizacion de una biopsia, se decide una actitud expec-
tante. En los meses siguientes, la paciente desarrolla un
panhipopituitarismo con estudio de autoinmunidad normal.
Comienza con sindrome febril prolongado, sin sintomas
constitucionales ni hallazgos patoldgicos en la exploracion
fisica. En el estudio de inmunidad, patologia infecciosa y
tumoral, se objetiva Unicamente péptido deaminasa de la
gliadina, por lo que se realiza una endoscopia digestiva alta
para descartar enfermedad celiaca a pesar de no presentar
sintomatologia digestiva. El estudio anatomopatolégico
muestra infiltrado histiocitario y eosindfilo en mucosa
duodenal, con positividad para CD1a, S100 y langerina. Tras
descartar enfermedad a otros niveles, se diagnostica de
HCL con afectacion hipofisaria y gastrointestinal, y se inicia
tratamiento quimioterapico segin protocolo LCH Il grupo B,
con buena respuesta. Dos anos tras el fin de tratamiento, la
paciente continda sin sintomas digestivos y con tratamiento
sustitutivo por el cuadro de panhipopituitarismo.

El 95% de los casos de HCL en tracto digestivo se diag-
nostican en menores de 2 afos, mas frecuentemente en
varones. La forma de presentacion habitual incluye fallo
de medro, diarrea, sangre en heces, dolor abdominal y
vomitos?. En pacientes con afectacion extensa, puede apa-
recer malabsorcion o enteropatia pierde-proteinas (EPP),
documentada hasta en 77% de los casos. Mas raramente
se han descrito casos de perforacion intestinal®#. Afecta
fundamentalmente al duodeno y el colon de manera mul-
tifocal, con erosiones superficiales o Ulceras hemorragicas.
Aunque se ha descrito la afectacion gastrointestinal aislada,
habitualmente aparece en el contexto de enfermedad mul-
tisistémica, precedida de lesiones cutaneas en mas del 80%
de los pacientes®. En adultos se describen casos aislados,
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Figura 1
para CD1a en la celularidad descrita (b).

generalmente como hallazgo casual de pélipos solitarios en
pacientes asintomaticos®.

El diagnostico diferencial se plantea fundamentalmente
con las alergias alimentarias, inmunodeficiencias, enferme-
dad inflamatoria intestinal y diversas causas de EPP. Aunque
es dificil concretar el impacto pronostico de la afectacion
gastrointestinal en ninos por coexistir habitualmente con
enfermedad en organos de riesgo, la mortalidad alcanza
cifras de hasta el 55% a 18 meses del diagndstico, especial-
mente en aquellos casos con EPP asociada’™.

El caso 1 constituye un claro ejemplo de la forma habitual
de presentacion de la enfermedad, con historia de estan-
camiento de la curva ponderal en un lactante que asocia
lesiones cutaneas y sintomas digestivos. La ausencia de EPP
asociada podria estar relacionada con la favorable evolucion
clinica. El caso 2 es excepcional por tratarse de una adoles-
cente sin sintomatologia digestiva ni afectacion de 6rganos
de riesgo. Por otro lado, plantea la fiebre de origen desco-
nocido como otra de las posibles manifestaciones iniciales
de la afectacion gastrointestinal en la HCL.
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