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Resumen

Las histiocitosis son un grupo de enfermedades
caracterizadas por la proliferaciéon de células del
sistema mononuclear fagocitico. Dentro de este
grupo, se encuentra la histiocitosis de células

de Langerhans (HCL) y la linfohistiocitosis
hemofagocitica (HLH). La HCL se caracteriza por
una proliferacién clonal de células dendriticas,
que puede afectar a distintos érganos y sistemas,
més frecuentemente a hueso y piel. Presentan una
incidencia desconocida, siendo méas frecuente en
la infancia, especialmente entre el primer y cuarto
afio de vida. EIl diagnéstico definitivo se realiza
mediante biopsia de la lesién mas accesible, en la
que se observan células de Langerhans patolégicas
(CD1 y CD207 positivo). Existen distintas pautas
de tratamiento, basadas fundamentalmente en la
combinacién de prednisona y vinblastina.

La HLH se caracteriza por una respuesta
inflamatoria exagerada, con una proliferaciéon
incontrolada de linfocitos T y macréfagos.

Es fundamental un diagnéstico y tratamiento
precoces, con el objetivo de suprimir la inflamacién
responsable del fallo multiorganico.

Abstract

Histiocytosis is a group of diseases
characterized by cell proliferation of the
mononuclear phagocyte system. The
Langerhans Cell Histiocytosis (LCH) and the
Hemophagocytic Lymphohistiocytosis (HLH)
belong to this group. LCH is characterized by
clonal proliferation of dendritic cells, which
can affect various organs and systems, most
often the bones and skin. The incidence of this
disease is unknown, being more frequent in
infancy, especially between the first and fourth
year of life. The definitive diagnosis is done by
biopsy of the most accessible lesion, in which
pathological Langerhans cells (CD1 and CD207
positive) are observed. There are different
treatment regimens, primarily based on the
combination of prednisone and vinblastine.

HLH is characterized by an exaggerated
inflammatory response, with an uncontrolled
proliferation of T lymphocytes and macrophages.
Early diagnosis and treatment are essential, in
order to suppress inflammation responsible for
multiple organ failure.
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Introduccién

Las histiocitosis son un grupo hetero-
géneo de enfermedades, de causa descono-
cida, caracterizadas por la proliferacion de
células del sistema mononuclear fagocitico
(macréfagos y células dendriticas) en dife-
rentes 6rganos y sistemas. Su presentacion
clinica es variable.

stas células derivan de los pro-
genitores CD34+ de la médula
6sea (MO) y comparten carac-
teristicas similares en lo que se refiere
a su origen, presencia de antigenos de
membrana y sintesis de citocinas.
Clasificacién segin la Sociedad
Internacional del Histiocito (Histio-
cyte Society, HS):
* Histiocitosis de células de Langer-
hans (HCL).
* Linfohistiocitosis hemofagocitica

(HLH).

Histiocitosis de células de
Langerhans (HCL)

La HCL se caracteriza por una prolife-
racion clonal de células dendriticas mie-
loides CD1a+/CD207+ (langerina), que
se presentan a cualquier edad y pueden
afectar a distintos 6rganos y sistemas.

Es sinénimo del término, antes
utilizado de Histiocitosis X y ha reci-
bido diversos nombres, que reflejan la
variabilidad de su presentacion.

Epidemiologia

Incidencia desconocida, con afecta-
cion mas frecuente en la infancia, especial-
mente entre el primer y cuarto afo de vida.

Es una enfermedad esporddica que
ocurre més frecuentemente, aunque
no de forma exclusiva, en nifios. Se ha
descrito una alta concordancia entre
gemelos monocigotos(®).

Su incidencia real es desconocida,
ya que se trata de una entidad infra-
diagnosticada. Se estima una inciden-
cia anual entre 2 y 10 casos por millén
de nifios menores de 14 afios, con un
pico de edad entre 1y 4 afios@.

Etiologia y patogenia
Se han analizado distintos factores

etiopatogénicos, sin resultados conclu-
yentes. El tnico factor predisponente
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encontrado es el tabaco, en las formas
pulmonares aisladas en adultos.

La patogenia exacta es descono-
cida, aunque se sabe que juegan un
papel importante: las citocinas proin-
flamatorias, la proliferacién clonal y las
mutaciones oncogénicas.

Un estudio publicado en el afio
2010, comprobé la presencia de
mutaciones sométicas BRAF-V600E
en lesiones de HCL mediante el estu-
dio molecular de células dendriticas
CD1a+. Existen otros tipos de muta-
ciones: MAP2K1y ARAF?-4. BRAF
es una quinasa intermedia de la via

RAS-RAF-MEK-ERK. Su activa-

cién afecta a diversas funciones celu-
lares como la proliferacién y migracion,
pero no es suficiente para transformar
completamente las células. Tampoco
explica todos los casos ni es exclusiva
de la HCL, ya que se detecta en:

*  Otras neoplasias (melanoma, cin-

cer de tiroides, gliomas).
*  Procesos benignos (nevus cutdneo,

polipos de colon).
Anatomia patolégica

En la histologia, se observan células
de Langerhans patolégicas (CD1a o CD207
positivo).

Tabla I. Caracteristicas clinicas

Organo Caracteristicas
Osea - Presente en el 80-100% de los pacientes con HCL
- Sintoma mas frecuente: dolor, también masa de partes
blandas
- Acufiamiento vertebral, dando alteraciones escoliéticas, que
originan fracturas patolégicas
- Rx: lesiones osteoliticas, dnicas (31%) o mdltiples, sin
reaccion peridstica
- Localizacién méas frecuente: calota craneal, fémur, pelvis,
tibia, escapula, hiumero, vértebras y costillas.
Cutanea - >40%
- Manifestaciones mas comunes: papula purpurica de marrén a
violacea o eccema seborreico
- Mas frecuentes en: cabeza, cuello, tronco, ingles y
extremidades
Ganglios - <10%
linfaticos y - Esplenomegalia al diagnéstico (5%)
bazo - Predominio en regién cervical, inguinal, axilar, mediastinica y
retroperitoneal
Pulmén - 10%
- Predominio en adultos
- Sintomas: tos no productiva, disnea, dolor toracico
- Neumotérax esponténeo (recurrencia 15-25%)
- Diagnéstico: biopsia pulmonar. Biopsia transbronquial
diagnostica < 40% de los casos
Higado - Hepatomegalia
- Elevacion de enzimas hepaticos, disfuncién hepaética,
hiperbilirrubinemia, hipoalbuminemia...
Médula ésea - Pancitopenia
Sistema - 6%
Nervioso - Diabetes insipida
Central - Localizacién mas frecuente: eje hipotdlamo-hipofisario y
cerebelo
Gastrointestinal - 1-2%

- Malabsorcién y diarrea sanguinolenta
- Diagnéstico: biopsia gastrointestinal
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Tabla Il. Presentacién clinica y pruebas complementarias diagndsticas(10)

Organo Clinica Pruebas

Hueso Dolor Biopsia
Tumefaccién Serie 6sea, TC o RM
Proptosis (considerar PET si lesiones
Fractura multiples dudosas)

Piel Rash persistente Biopsia

Otitis crénica externa
Ulceras

Ganglios linfaticos

Adenopatias

Biopsia, ecografia, TC

Pulmén Taquipnea Rx de térax
Tos TC de alta resolucion
Dificultad respiratoria Lavado broncoalveolar
Neumotdrax

Higado Hepatomegalia Bioguimica hepatica
Ictericia Estudio de coagulacion
Edemas Ecografia, TC

Bazo Esplenomegalia Ecografia

Médula ésea (MO) Palidez Hematimetria
Sangrado Aspirado/biopsia de MO
Tubo digestivo Pérdida de peso Endoscopia
Diarrea Biopsia
Eje hipofisario Poliuria, polidipsia RM cerebral
Alteraciones de Prueba de sed
crecimiento Hormonas
Sistema nervioso central Problemas neuroldgicos RM cerebral

El diagnéstico definitivo es his-
tolégico, obtenido mediante biopsia
de aquellas lesiones mds accesibles,
generalmente piel y hueso®. Es
necesario demostrar la presencia de
células de Langerhans patoldgicas,
que se definen por la expresién de
CD1a en su membrana citoplasmé-
tica o positividad para Langerina
(CD207). Ademis, se observa un
infiltrado inflamatorio granulomatoso
que contiene macréfagos, linfocitos y
eosin6filosG:6).

Las células de Langerhans en la
HCL son precusores mieloides inma-
duros, por ello, la HCL se clasifica
dentro de las neoplasias mieloides.

Positividad para:

e S100

e CDla

e CD207

e Granulos de Birbeck
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Manifestaciones clinicas

Presentacion clinica variable, con afec-
tacion mas frecuente a nivel 6seo y cutaneo.

La presentacién clinica de estos
pacientes va a depender de la locali-
zacion de las lesiones y de la extensién
(Tabla I). La enfermedad est4 limitada
aun 6rgano en el 55% de los pacientes
(p- €j., hueso), el resto presenta afecta-
cién multisistémica.

Clasificacion segtin la extension©):

+ Afectacién de un solo 6rgano o
sistema (unifocal o multifocal):
afectando a hueso, piel, ganglios
linfiticos, pulmén, sistema ner-
vioso central u otros.

*  Afectacién multisistémica: afec-
tacién de 2 o mds 6rganos o siste-
mas.

Diagnéstico

El diagnéstico definitivo es histolégico,
mediante biopsia.

Se debe realizar (Tabla II):

* Historia clinica, anamnesis y explo-
racion fisica: especial atencién a la
presencia de: fiebre, dolor, rash
cutineo, pérdida de apetito o de
peso, diarrea, poliuria...

* En la exploracién fisica, incluir
temperatura, peso y talla, asi como
el estadio de Tanner.

* Pruebas complementarias: hema-
timetria, coagulacién, bioquimica
(funcién renal, enzimas hepiticos,
iones, ferritina, albimina), orina,
ecografia abdominal y radiografia
de térax.

* Biopsia: examen histolégico, inmu-
nohistoquimica e inmunofenotipico
de la lesion, junto con infiltrado
inflamatorio caracteristico y células
de Langerhans patolégicas (posi-
tividad con las tinciones con anti
CD1a y/o anti CD207)78).
Valoracién de la extension (6rganos
afectados).

Si existen lesiones multiples, debe
realizarse biopsia del 6rgano mds acce-
sible, generalmente, piel o hueso. No es
necesario realizar biopsia de todos los
6rganos si se ha confirmado HCL en
un 6rgano afecto® (Tabla ITI).

Tabla 1. Organos de riesgo. LCH IV Study Protocolo®

Hematopoyético
- Anemia < 10 g/dl

Al menos, 2 de los siguientes:

- Leucopenia < 4.000/mcl
- Trombocitopenia < 100.000/mcl

Higado Aumento de > 3 cm bajo borde costal en linea medioclavicular
Disfuncién (hipoproteinemia <5,5 g/dl, hipoalbuminemia
<2,5 g/dl)
Hallazgos histolégicos de enfermedad activa
Bazo Aumento >2 cm bajo borde costal en linea medioclavicular



HISTIOCITOSIS O ENFERMEDADES HISTIOCITARIAS

Tabla IV. Criterios diagndsticos propuestos en HLH-2004(13)
1

. Diagnéstico molecular compatible con HLH: mutaciones en PRF1, UNC13D,

STXBP2, Ra-b27A, STX11, SHZD1A o BIRC4

2.En ausencia de diagnéstico molecular, diagnéstico clinico: hallazgo de 5 de los

siguientes 8 criterios:

- Criterios diagnésticos iniciales:
Fiebre
Esplenomegalia
Bi-pancitopenia:

o Hb <9 g/dl, plaquetas < 100.000/mcl,

neutréfilos < 1.000/mcl

- Hipertrigliceridemia (>265 mg/dl) y/o hipofibrinogenemia (<150 mg/dl)
- Hemofagocitosis en médula ésea, bazo o ganglios

- Nuevos criterios diagnosticos:
Ferritina elevada ( 2500 mcg/L)

- Actividad de células NK baja o nula

- CD25 (receptor soluble de la cadena alpha de 1L2) elevado para la edad

Tratamiento

Manejo terapéutico variable, basado
fundamentalmente en la combinacién de
prednisona y vinblastina.

El manejo terapéutico de los
pacientes con HCL es muy variable y
depende del tipo de afectacién: algu-
nas lesiones regresan espontdneamente,
otras lesiones no precisan de ningin
tratamiento y la evolucién es excelente,
mientras que otras formas tienen un
curso grave con afectacién multiorga-
nica que puede evolucionar de forma
fatal(6,9:10),

* Los pacientes que presentan afec-
tacion en un solo 6rgano o sistema,
sin afectacién sistémica (afectacién
exclusiva de piel, lesién dnica en
hueso, afectacién de un solo gan-
glio linfatico), no reciben quimio-
terapia.

* Los pacientes que presentan una
afectacién mds extensa precisan
de tratamiento con quimioterapia.
La pauta de tratamiento depende
de la clasificacién segin el grupo
de riesgo, pero se basa fundamen-
talmente en la combinacién de 2
tirmacos, prednisona y vinblastina,
en ciclos de induccién, seguidos de
diferentes pautas de mantenimiento
segun respuesta inicial.

Un problema importante son las
reactivaciones en las formas multisis-
témicas, que oscilan entre 25-55%.

Linfohistiocitosis
hemofagocitica (HLH)(12)

Sindrome de activacion inmune pato-
légica, caracterizado por una respuesta
inflamatoria exagerada, con una prolifera-
cion incontrolada de linfocitos T citotéxicos
y macréfagos activados, que liberan gran
cantidad de citocinas frente a diferentes
desencadenantes.

Se distinguen 3 formas(0:10);

* Primarias, genéticas o familiares:
— Herencia autosémica recesiva.
— Alteracién de la citotoxicidad y

apoptosis, debido a una dismi-
nucién o ausencia de la activi-
dad de las células NK.

* Secundarias a:

— Infecciones (especialmente vi-
ricas, como: VEB, CMV...).

— Neoplasias malignas.

— Enfermedades autoinmunes.

— Enfermedades metabdlicas.

* Sindrome de activacién macrofi-
gica (MAS): es una complicacién
grave de enfermedades autoin-
munes e inflamatorias, que puede
considerarse como una variante de

HLH secundaria.

Se estima que la frecuencia de las
formas secundarias es mayor que la de
las primarias. Sin embargo, hay que
tener un elevado grado de sospecha, ya
que puede pasar inadvertido y solaparse
con otras entidades clinicas.

Etiopatogenia

Caracterizada por una activacion
inmune exagerada.

Muchas de estas formas primarias
estdn causadas por defecto en la des-
truccién de las células diana por los
linfocitos T citotéxicos (LTC). Esta
incapacidad de eliminar patégenos y
controlar la respuesta inmune provoca
una activacién inmune exagerada, con
produccién excesiva de citocinas proin-
flamatorias. Los LTC, junto con los
macréfagos activados, producen una
inflamacién sistémica que da lugar a
la infiltracién de los tejidos y a la dis-
funcién organica().

En un 40-50% de los pacientes, se
ha demostrado mutacién en los genes
de la perforina (PRF-1). La perforina
es una proteina, presente en linfoci-
tos y macréfagos, que favorece la lisis
osmética mediante la formacién de
poros en la membrana de la célula
diana. Ademais, el defecto en su fun-
cién impide la finalizacién de la acti-
vidad de las células presentadoras de
antigeno, persistiendo la estimulacién

de los LT04),

Anatomia patolégica

Es caracteristica, la acumulacion de
histiocitos y linfocitos T citotéxicos en los
tejidos (linfohistiocitosis).

También, pueden observarse
macréfagos activados que fagocitan
células sanguineas (hemofagocitosis),
asi como infiltrado inflamatorio que
puede afectar a cualquier 6rgano, aun-
que los mds frecuentemente implicados
son: médula dsea, higado, bazo, ganglios
linfticos y sistema nervioso central(14).

Clinica y diagnéstico

El diagnéstico se basa en una serie de
criterios clinicos propuestos en el protocolo
de HLH (2004) (Tabla IV).

La presentacién clinica es muy
variable. La progresién de los sintomas
y signos clinicos es el dato mds caracte-
ristico de HLH y debe alertarnos sobre
una respuesta inmune anormal.

Es fundamental realizar un diag-
néstico precoz para indicar el trata-
miento adecuado.
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Tabla V. HLH primaria y HLH secundaria

HLH primaria
- Quimioterapia
(etopésido + PDN + MTX IT)
- +/- Ciclosporina
- + TPH alogénico

Comentarios:

*  Otros sintomas clinicos y hallazgos
de laboratorio que nos sugieren que
estamos ante una HLH: sintomas
neurol6gicos, adenopatias, ictericia,
rash cutdneo, hepatopatia, hipopro-
teinemia, hiponatremia, aumento
de VLDL, disminucién de HDL
y, en el LCR, pleiocitosis y/o hiper-
proteinorraquia.

* Laausencia de hemofagocitosis en
médula ésea (MO) no excluye el
diagnéstico. Valorar realizar aspi-
rados de MO seriados o buscarla en
otras localizaciones (adenopatias,
bazo, higado).

* Hiperferritinemias > 1.000 ng/ml
son muy indicativas de HLH.

El cuadro clinico-histolégico puede
ser indistinguible entre las formas pri-
marias y secundarias. La presencia de
un desencadenante virico, por ejem-
plo, no excluye las formas primarias,
ya que puede estar implicado en ambas
formas.

Tratamiento

El objetivo del tratamiento es suprimir
la hiperinflamacién responsable del fallo
multiorganico.

Dado que se trata de una situacién
de urgencia de riesgo vital, el trata-
miento debe instaurarse precozmente
si existe alta sospecha diagnéstica,
incluso en ausencia de pruebas con-
firmatorias(415),

El esquema terapéutico se recoge
en el protocolo HLH-2004, que consta
de una fase de induccién (8 semanas),
que incluye: etopésido, dexametasona,
con/sin hidrocortisona/metotrexato
intratecal semanal, seguido de una
fase de mantenimiento (9-40 semanas)
con pulsos de dexametasona, VP16 y
ciclosporina. El tratamiento de mante-
nimiento puede prolongarse el tiempo
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HLH secundaria

- Tratamiento de la causa
desencadenante

- Corticoides

- g IV (si etiologfa virica)

necesario hasta que el trasplante de

progenitores hematopoyéticos (TPH)

esté dispuesto.

Con este esquema, alrededor del
50-75% de los pacientes entran en
remision.

Indicaciones del TPH(3) (Tabla V):
*  Formas primarias.

*  Formas secundarias recurrentes en
ausencia de diagnéstico genético o
que progresan pese al tratamiento
adecuado.

* Pacientes con persistencia de dis-
funcidn citotéxica de las células

NK.

Otros tipos de histiocitosis

Grupo heterogéneo de enfermedades
caracterizadas por la proliferacion de his-
tiocitos diferentes a las denominadas célu-
las de Langerhans.

Enfermedad de Rosai-Dorfman
o histiocitosis sinusal con
linfadenopatias masivas

Afeccion benigna caracterizada por
afectacion ganglionar generalizada, con
ganglios de gran tamano.

Se trata de un trastorno no clonal,
poco frecuente, que se caracteriza por
la presencia de grandes adenopatias
no dolorosas, a nivel cervical, axilar e
inguinal, de consistencia dura y gene-
ralmente multiples10:1). Aproximada-
mente, en un 40% de los casos, puede
existir afectacién extranodal.

Se caracteriza por su curso larvado
y benigno, cuya Gnica manifestacién
clinica puede ser la febricula o pérdida
de peso.

El diagnéstico se basa en la biop-
sia ganglionar. Son muy caracteristicos,
aunque no exclusivos de esta enferme-
dad, los fenémenos de emperipolesis
(presencia de linfocitos dentro del
citoplasma de los histiocitos S100+)16),

La evolucién es variable, desde
regresion espontdnea a progresién. La
respuesta a esteroides y quimioterapia
es pobre, por lo que se recomienda en
pacientes con situaciones amenazantes
para la vida o con recaidas multiples.

Xantogranuloma juvenil

Se trata de una enfermedad rara,
generalmente benigna y autolimi-
tada, de comienzo tipico en la infan-
cia. Generalmente, se presenta como
lesiones cutdneas, de tamafio variable,
Gnicas o multiples, nodulares o papula-
res, del mismo color que la piel 0 ama-
rillento, rojizo o violiceo, que suelen
afectar al cuero cabelludo, extremida-
des o tronco. Ademis de las formas
cutdneas, puede llegar a ser sistémica
(<5%), con afectacion de multiples
érganos.

En la biopsia, se observa un infil-
trado mixto de macréfagos espumosos,
linfocitos y células gigantes de Toiton,
caracterizadas por presentar nicleos
dispuestos en circulos formando una
corona rodeada de citoplasma con
abundantes depésitos de lipidos.

Se diferencian de la HCL por la
negatividad de 5100 y CD1a.

No suelen requerir tratamiento y
el prondstico es excelente, salvo en las
formas sistémicas mds graves, en las
que suele usarse quimioterapia con
pautas similares a la HCL (prednisona
y vinblastina).
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Interesante articulo que destaca la importancia

de mis estudios sobre criterios diagndsticos y

enfoques terapéuticos mds efectivos.

- Thomas C, Emile F, Donadieu J.
Histiocitosis de Langerhans. Pedia-
tria, 2007, 42: 1-8.

Articulo en el que se hace una amplia revisién

sobre la histiocitosis.

Caso clinico

Nifia de 4 meses de edad que presenta rash papuloso
en tronco y cuero cabelludo de un mes de evolucién, al
que asocia anorexia, estancamiento péndero-estatural (p3)
y hematoquecia.

Antecedentes personales
e Vacunacion correcta.
e No alergias conocidas.

Antecedentes familiares
e Sin interés para el proceso actual.

Pruebas complementarias

Se realiza biopsia cutédnea, compatible con HCL,
con inmunorreactividad intensa para CD1A y S100. Tras
descartar alergia a proteinas de leche de vaca, se realiza

endoscopia digestiva, observandose signos de duodenitis y
colitis inespecificas. El estudio histolégico muestra infil-
trado histiocitario acompafiado de eosinéfilos en mucosa
colorrectal, con inmunohistoquimica compatible con HCL.
El resto del estudio de extensién descarta enfermedad en
otras localizaciones.

Evolucion y tratamiento

Como HCL multisistémica sin afectacion de érganos de
riesgo, recibe tratamiento quimioterapico segin protocolo
LCH 11l grupo B, consistente en induccién con esteroides y
vinblastina durante 6 semanas, con buena respuesta de las
lesiones cutaneas y desaparicion de la infiltracion colonica.

Posteriormente, completa un afio de tratamiento de man-
tenimiento con esteroides y vinblastina, manteniéndose en
remisién 10 meses tras la finalizacién del tratamiento.

Q Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacién de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org

y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Q Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacién continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes ndmeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.

Histiocitosis o
enfermedades histiocitarias

41. En cuanto a la histiocitosis de las
células de Langerhans (HCL), se-
fiale la respuesta FALSA:

a.

La HCL se caracteriza por una
proliferacién clonal de células
dendriticas mieloides.

Se definen por la positividad a
CD1ay CD207.

Su incidencia es elevada, afec-
tando mds frecuentemente a la

edad adulta.

La presentacion clinica de esta
entidad es variable, afectando
mis frecuentemente a nivel
6seo y cutineo.

De los pacientes que precisan
tratamiento, la pauta terapéu-
tica mds usada es la combina-
cién de prednisona y vinblas-
tina.

42.En relacién ala presentacion clini-
ca de la HCL, sefiale la respuesta

CORRECTA:

a.

La afectacién 6sea es frecuente
(80-100% de los pacientes) y se
manifiesta con dolor, a veces,
también asociado a masa de
partes blandas.

Es caracteristica la reaccién
peridstica de las lesiones osteo-
liticas observadas en la radio-
grafia.

La HCL puede estar limitada
a un solo érgano (55% de los
pacientes), o bien, presentar
afectacién multisistémica.
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Las respuestas a y b son correc-
tas.
Las respuestas a y ¢ son correc-
tas.

43. Ante un paciente con sospecha de
HCL, ;:QUE pruebas realizarias
para el diagnéstico?

a.

b.

Biopsia de la lesién mds accesi-
ble.

Si existen lesiones multiples, es
necesario biopsia de todas ellas,
aunque se haya confirmado
HCL en un érgano afecto.
Pruebas de laboratorio y de
imagen para valorar la exten-
sién.

Laayec.

Laa,byec.

44.Respecto a la linfohistiocitosis
hemofagocitica (HLH), sefiale la
respuesta CORRECTA:

a.

El objetivo del tratamiento es
suprimir la hiperinflamacién
responsable del fallo multior-
gdnico.

Ante la sospecha diagndstica,
debemos confirmar el diag-
néstico antes de iniciar el tra-
tamiento.

El trasplante de progenitores
hematopoyéticos (TPH) sola-
mente estd indicado en las for-
mas primarias.

La hiperferritinemia >100 ng/
ml es muy indicativa de HLH.
La incidencia de formas prima-
rias de HLH es mucho mayor
que la de formas secundarias.

45. ;Cudl de los siguientes puntos NO
forma parte de los criterios diag-

nésticos de la HLH?

a. Hipofibrinogenemia.

b. Fiebre.

c. Esplenomegalia.

d. Rash cutineo.

e. CD25 elevado para su edad.

Caso clinico:

46.El diagnéstico de HCL en el pa-
ciente presentado se realiza ME-

DIANTE:

a.

d.

€.

La clinica de rash cutdneo es
sugestiva de HHCL, ya que sabe-
mos que, junto con la afectacién
ésea, la cutdnea es la manifes-
tacién mds frecuente.

Es necesario el estudio histo-
16gico mediante biopsia, lo que
confirmard el diagnéstico de
HCL.

La afectacién gastrointestinal
constituye una manifestacion
poco frecuente de la HCL.

Todas son falsas.

a, b ycson correctas.

47. ;:En QUE entidades deberiamos
<
pensar en una nifia con esta sinto-
matologia?

a.

b.

C.

Alergia a proteinas de leche de
vaca.

Histiocitosis de células de Lan-
gerhans.

Enfermedad inflamatoria intes-
tinal.


http://www.sepeap.org

d. Inmunodeficiencias.
e. Todas son correctas.

48.Respecto al caso clinico, scudl es

la afirmacién FALSA?

a. El tratamiento de eleccién es
la combinacién de corticoides
y vinblastina.

HISTIOCITOSIS O ENFERMEDADES HISTIOCITARIAS

b. La forma habitual de presen-

tacién de la enfermedad gas-
trointestinal en la HCL es el
antecedente de estancamiento
ponderal en un lactante que
asocia lesiones cutdneas y sin-
tomas digestivos.

La perforacién intestinal es una
forma de presentacién gastroin-
testinal frecuente.

Es mis frecuente en menores
de 2 afos.

La presencia de enteropatia
pierde proteinas se asocia con
una evolucién desfavorable.
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