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Resumen

• Propósito: La histiocitosis de células de Langerhans es una enfermedad rara, que clínicamente
se presenta con un espectro muy amplio. Destacamos el manejo diagnóstico de la HCL con estudios
gammagráficos, que son casi patognomónicos.

• Material y métodos: En este trabajo presentamos un caso de granuloma eosinófilo con una
imagen típica en la gammagrafía ósea, lesión única hipercaptante en 5º arco costal.

• Conclusiones: La gammagrafía ósea es útil en el diagnóstico de HCL y en el manejo de dichos
pacientes.
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Introducción

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es
una enfermedad granulomatosa con una incidencia de
1/200.000 por año en niños menores de 15 años1.
Pasada la 3ª década de la vida es muy rara2. Su etio-
logía y patogenia es desconocida, si bien estudios re-
cientes han barajado diversas causas, entre las que
destacan el origen microbiano, genético o incluso in-
munitario. Inicialmente se pensaba que la proliferación
de macrófagos (histiocitos) era la característica de esta
enfermedad, pero actualmente se sabe que se trata de
una proliferación reactiva o neoplásica de células de
los sistemas mononuclear-fagocítico y células dendríti-
cas3. La célula dendrítica puede evolucionar a célula
de Langerhans, caracterizada por la presencia de un
antígeno de superficie (CD1a), que reacciona con un
anticuerpo monoclonal (OKT6). Ante la sospecha clíni-
ca, el diagnóstico se basa en la demostración de célu-
las de Langerhans en la biopsia o citología de las le-
siones, aunque no son patognomónicas de este proce-
so4. El diagnóstico de seguridad requiere la confirma-
ción histológica caracterizada por la positividad para
la S100 (constituye para algunos autores el mejor
marcador) y CD1a en la superficie de la célula o bien
la presencia de gránulos de Birbëck (o cuerpos en ra-
queta) por microscopía electrónica de transmisión5.

La presentación clínica es extremadamente variable,
desde la afectación ósea única (granuloma eosinófilo)
que puede recuperarse por sí sola, hasta la multisisté-
mica con fallo orgánico, que puede ser resistente a la
quimioterapia. Las lesiones pueden desarrollarse en
cualquier órgano, siendo el hueso, piel y ganglios lin-
fáticos los tejidos que con mayor frecuencia se afectan.

La lesión ósea, única o múltiple, es la forma más
frecuente de HCL localizada y puede tratarse de un
hallazgo radiológico casual en un joven asintomático,
aunque con frecuencia el paciente consulta por dolor. 

Los métodos diagnósticos más utilizados son la ra-
diología simple (detecta la mayoría de las lesiones óse-
as), la ecografía (evalúa la posible existencia de impli-
cación de un órgano sólido abdominal), la TAC (preci-
sa la localización), la RM (muy útil para definir exten-
sión a tejidos blandos), la gammagrafía, la punción-
aspiración con aguja fina y la biopsia de la lesión.

El pronóstico del proceso depende del número de
órganos afectados y de su alteración funcional. Las le-
siones localizadas, especialmente las óseas, pueden
regresar espontáneamente o con tratamiento local
(biopsia escisional), por lo que la conducta expectante
está justificada. En la histiocitosis de células de Langer-
hans unisistémica se ha empleado radioterapia a dosis
bajas, infusión intralesional de corticoides o fotoqui-
mioterapia. El tratamiento de la enfermedad disemina-
da debe ser quimioterápico6.

Caso clínico

Mujer de 22 años en seguimiento desde infancia
por bicitopenia (neutropenia y trombopenia) e hiper-
gammaglobulinemia IgM. Como antecedentes perso-
nales cabe destacar una perforación timpánica, sa-
rampión hemorrágico y cistitis de repetición.

La paciente consulta por dolor punzante en costado
izquierdo que precisa analgesia, con un estudio de ra-
diología simple no patológico, por lo que el dolor se
interpretó como muscular.
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Summary

• Purpose: Langerhans’ cells histiocytosis (LCH) is an uncommon disease, presenting clinically
with a very wide spectrum of symptoms. We point out the diagnostic procedure of LCH by means of
scintigraphy studies, that is almost pathognomonic.

• Material and methods: We present a case of eosinoplilic granuloma with a typical bone
scintigraphy, described in the literature as just one lesion with intense uptake in the 5th rib.

• Conclusions: Bone scintigrapgy is useful for the diagnosis of LCH and the management of the
patients.

Key words: Histiocytosis. Eosinophilic granuloma. Bone scintigraphy.



Dada la persistencia durante más de un mes del
cuadro clínico, no evidenciándose respuesta al trata-
miento analgésico, la paciente es remitida a nuestro
Servicio de Medicina Nuclear para valoración con
gammagrafía ósea de cuerpo entero y estática de tó-
rax. El rastreo corporal mostraba un foco de concen-
tración selectiva del radiotrazador en 5ª costilla de he-
mitórax izquierdo, sin alteraciones significativas en el
resto del esqueleto. Posteriormente se realiza una TAC
en la que se evidencia una lesión costal longitudinal de
predominio osteolítico. La PAAF bajo control de TAC
demuestra hallazgos citológicos indicativos de histioci-
tosis X (granuloma eosinófilo). Se completa el estudio
con una ecografía de abdomen en la que se observa
esplenomegalia gigante y moderada hepatomegalia,
ambas con ecoestructura homogénea, y con radiolo-
gía simple que esta vez sí evidencia lesión, de tipo
mixto con predominio blástico en 5ª costilla izquierda.
La médula ósea se encontraba libre de infiltración por
granulomatosis de células de Langerhans.

Como terapéutica se aconsejó la realización de re-
sección quirúrgica de arco costal, que es rechazada
por la paciente. La conducta expectante está justifica-
da, por lo que se procede al seguimiento clínico y ra-
diológico con controles periódicos de TAC.

El estudio de TAC realizado tres meses después del
diagnóstico, demostró la misma lesión osteolítica con
tendencia a la regresión. 

Discusión

Los términos de granulomatosis de células de Lan-
gerhans, histiocitosis de células de Langerhans, histio-
citosis X, histiocitosis diferenciada, granuloma eosinó-
filo se aplican a una entidad clínico patológica especí-
fica, aunque muy variable, caracterizada y definida
por la proliferación de células de Langerhans. Estas
células han generado un gran interés desde su des-
cripción por el Dr. Paul Langerhans en 1865 como
una célula aurófila presente en la piel. Durante años se
le consideró de la familia de los melanocitos, pero en
1977 se descubrió que expresaban moléculas del
Complejo Mayor de Histocompatibilidad clase II y que
jugaban un papel inmunológico. Hoy se sabe que es
una de las células presentadora de antígenos más po-
tentes7.

Hemos expuesto el caso clínico de una paciente jo-
ven, con patología hematológica ya conocida, que
presentaba clínica en forma de dolor de meses de evo-
lución que no remitía, precisando tratamiento analgé-
sico de forma continuada y con radiología normal, lo
que indujo a la realización de una gammagrafía ósea

con DPD-99mTc, exploración más empleada para la
evaluación de la afectación ósea de todo el cuerpo.
Dicha prueba se realiza a las dos horas tras la inyec-
ción intravenosa de aproximadamente 20 mCi (740
MBq) de DPD-99mTc, obteniendo imágenes planares de
rastreo de cuerpo entero y estáticas centradas en tó-
rax, realizándose en este caso proyecciones anterior,
posterior y lateral. La gammagrafía demostró una le-
sión monostótica hipercaptante en 5º arco costal iz-
quierdo, evidente en el rastreo corporal (Fig. 1) y con
mayor nitidez en los estudios estáticos de tórax (Fig. 2
y 3), sin anormalidades significativas en el resto del
esqueleto. Desde nuestro Servicio, ante estos hallaz-
gos, se recomendó radiología selectiva de la zona, ob-
teniéndose imágenes que evidenciaron una lesión lítica
solitaria a ese mismo nivel.

La gammagrafía ósea tiene, al contrario de lo que
ocurre con la radiología simple, mayor sensibilidad en
el diagnóstico de lesiones monostóticas que en las po-
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Fig. 1. Gammagrafía ósea de cuerpo entero. Se aprecia una
hipercaptación a nivel de 5º arco costal izquierdo, sin al-
teraciones en el resto del esqueleto. 



liostóticas. Sin embargo, existen controversias en
cuanto a la exactitud diagnóstica de la gammagrafía
ósea según la localización de la lesión. Algunos auto-
res describen una mayor sensibilidad de esta última en
las costillas, columna y pelvis y menor en el cráneo8.
Otros grupos demuestran mayor exactitud a nivel de
cráneo, mandíbula y huesos faciales9. En nuestra pa-
ciente la exploración gammagráfica y los hallazgos
clínicos fueron compatibles con lo descrito en la litera-
tura: lesión hipercaptante monostótica única en arco
costal en una mujer joven con dolor punzante y enfer-
medad limitada a tejido óseo, localización, sintomato-
logía y pruebas diagnósticas típicas del granuloma eo-
sinófilo. 

La radiología simple detecta lesiones osteolíticas en
huesos largos y planos, en general sin reacción periós-
tica, con una localización preferente en cráneo, parri-
lla costal, mandíbula y pelvis10. Mientras que la TAC
es útil para definir de forma precisa la extensión y lo-
calización, la RM lo es para lesiones más agresivas

que afectan a tejidos blandos. A nuestra paciente se le
completó el estudio con una ecografía, método de
imagen que evalúa la posible afectación abdominal.
Otros autores resaltan el papel importante de la gam-
magrafía con 67Ga en el estudio de la distribución de
esta enfermedad11, aunque no ha llegado a estable-
cerse como exploración rutinaria.

Las técnicas de Medicina Nuclear ofrecen la gran
ventaja de que en un mismo estudio se exploran todas
las regiones anatómicas, siendo la gammagrafía ósea
la prueba más utilizada y la primera realizada a nues-
tra paciente. Merece destacarse que los hallazgos per-
mitieron sugerir la enfermedad. Trabajos recientes han
introducido la gammagrafía de receptores de somatos-
tatina (SS), dado que los linfocitos activados los expre-
san. Es una prueba útil en la detección de lesiones ac-
tivas de HCL, lo que puede jugar un papel relevante en
el seguimiento y manejo de la enfermedad12. Sin em-
bargo, esta exploración no se realizó en el caso pre-
sentado.

Podemos concluir diciendo que el diagnóstico de
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Fig. 2. Gammagrafía ósea estática de tórax. Lesión hiper-
captante en 5º arco costal izquierdo. A- proyección ante-
rior. B- proyección posterior.

Fig. 3. Gammagrafía ósea de tórax, proyección lateral. Le-
sión en arco costal izquierdo. Se aprecia hipercaptación
en dicha localización. 



histiocitosis de células de Langerhans ósea, (granulo-
ma eosinófilo) se ha basado no sólo en estudios anato-
mopatológicos compatibles con dicha enfermedad, si-
no también y fundamentalmente en las manifestacio-
nes clínicas y en los hallazgos mediante técnicas ra-
diológicas e isotópicas, en concreto la gammagrafía
ósea, por lo que creemos necesario destacar su utili-
dad en el diagnóstico de esta entidad clínica y en su
seguimiento.
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