CASOS CLINICOS

Histiocitosis de células
de Langerhans en el adulto

Langerhans cell histiocytosis in adult

Ruth Alperovich,' Maria Eugenia Abad,” Amelia Rogozinski,? Roberto Schroh*

y Margarita Larralde®

RESUMEN

Las histiocitosis de células de Langerhans (HCL) son un grupo de enfermedades que presentan
un comportamiento bioldgico variable y se caracterizan por lainfiltracion de uno o més érganos
por células de Langerhans. Afecta principalmente a nifios y es muy rara su presentacion en la
edad adulta. Puede comprometer piel, huesos, sistema nervioso, ganglios linfaticos, médula
6sea, bazo e higado. El tratamiento depende de la extension y de la disfuncion de los drganos
comprometidos. Se presenta un paciente de 37 afios con diagndstico de HCL con compromiso
cutdneo, seo y de SNC (Dermatol. Argent., 2013, 19(1): 53-55).

ABSTRACT

Langerhans cell histiocytosis (LCH) are a group of diseases with variable biological behavior,
characterized by the infiltration of one or more organs by Langerhans cells. It mainly affects
children and it’s ocurrence is very rare in adulthood. It may involve skin, bone, nervous system,
lymph nodes, bone marrow, spleen and liver. Treatment depends on the extent and dysfunction
of the affected organs. We report a 37 year old patient with diagnoses of LCH with skin, bone and
central nervous system involvement (Dermatol. Argent., 2013, 19(1): 53-55).
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Foto 1. En frente y cuero cabelludo, papulas eritematosas, algunas de ellas
cubiertas por costras y erosiones.

Foto 2. En cuero cabelludo, zona occipital, papulas de diferentes tamafios,
color rosado.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 37 afos de edad, sin an-
tecedentes patoldgicos, que consultd por presentar lesio-
nes en cuero cabelludo de 3 anos de evolucién; las mismas
fueron inicialmente interpretadas como foliculitis, por
lo que recibié multiples esquemas antibidticos tépicos y
sistémicos. Al no haber respuesta se realizé una biopsia
cuténea que fue informada como histiocitosis de células
de Langerhans (HCL). Posteriormente se derivé a nuestro
servicio para manejo clinico-terapéutico. Al interrogatorio
referfa poliuria, polidipsia y cefalea holocraneana en los

tltimos dos afios. Al examen fisico presentaba pdpulas eri-
tematosas, algunas de ellas cubiertas por costras, erosiones y
pustulas localizadas en frente (foto 1), cuero cabelludo (foto
2), pabellones auriculares, regién retroauricular y preester-
nal (foto 3). En el estudio histopatolégico de piel se obser-
varon cimulos de histiocitos en dermis papilar con marcado
epidermotropismo (foto 4). La inmunohistoquimica (IHQ)
fue positiva para S100 y CD1a. Estudios complemetarios:
la radiografia de calota craneana mostré imdgenes en sal y
pimienta. En la RMN de regidn selar y supraselar se observé
la neurohipoéfisis con senal levemente hipointensa en todos
los pulsos. Se solicité evaluacién endocrinolégica que con-
firmé hipopituitarismo con compromiso del eje gonadotro-
po y lactotropo asociado a diabetes insipida central.

Se realizd restriccién hidrica y tratamiento de las lesiones
cutdneas con corticoides tépicos (betametasona y clobe-
tasol, en forma intermitente). El paciente evolucioné con
remisiones y exacerbaciones. Contintia en seguimiento cli-
nico hasta la fecha.

Comentarios

Las histiocitosis de células de Langerhans (HCL) son un
grupo de enfermedades que tienen en comun la prolife-
racién monoclonal de células dendriticas CD1a, lo cual
apoya la teorfa de que sea una verdadera neoplasia.' Sin
embargo, algunos autores sostienen que se trataria de una
enfermedad reactiva.>?

El mecanismo fisiopatogénico que originaria una HCL, serfa
la amplificacién de la cascada de citoquinas proinflamatorias,
que normalmente regulan la presentacién de antigenos de las
células de Langerhans (CL) en los ganglios linféticos.>?

En la actualidad se utiliza la clasificacién de la Sociedad In-
ternacional del Histiocito, que divide a esta enfermedad en
localizada y diseminada (dos o mds 6rganos comprometi-
dos). La forma localizada se subdivide en unifocal y multi-
focal, mientras que la diseminada se clasifica segtin el riesgo
en: alto (higado, bazo, sistema hematopoyético y pulmén) o
bajo, segtin el tipo de 6rgano comprometido y la disfuncién
que pudiera ocasionar.>*

La HCL es considerada una enfermedad de la infancia y su
presentacién es muy rara en la edad adulta, con una inci-
dencia de 1/200.000 en nifios y 1-2/1.000.000 en adultos.
La edad media al momento del diagnéstico en estos tltimos
es de 35 +/- 14 anos con predominio del sexo masculino.®?
Los 6rganos mds comprometidos en el adulto son: en pri-
mer lugar el tejido 6seo, le sigue el tejido pulmonar, y la piel,
en tercer lugar, en cuanto a frecuencia. A nivel cutdneo se
manifiesta con pdpulas, placas, nédulos, erosiones, costras e
incluso tlceras que tienen predileccién por zonas seborrei-
cas.”” Los principales diagnésticos diferenciales que deben
plantearse son: dermatitis seborreica, foliculitis, foliculitis



decalvante y liquen plano pilaris.*” El compromiso cu-
tineo aislado tiene mejor prondstico, con el 50% de
probabilidades de regresién, aunque necesita de moni-
toreo permanente por la posibilidad de progresién a la
forma diseminada.*’

A nivel del sistema nervioso puede provocar diabetes in-
sipida, secundaria a la infiltracién de la glindula pitui-
taria, déficit de hormona de crecimiento y enfermedad
neurodegenerativa.®

El diagndstico clinico debe ser confirmado con estudio
histopatoldgico. La IHQ es positiva para S100 y CDla, y
aun es utilizada aunque dichos antigenos no son considera-
dos especificos de la HCL." A pesar de que la microscopia
electrénica es atin mencionada como el gold standard para el
diagndstico (ya que evidencia los grdnulos de Birbeck de las
CL),"”! consideramos que son los anticuerpos monoclona-
les contra la langerina (proteina de los grdnulos de Birbeck)
el elemento mds especifico para su diagnéstico.

El pronéstico y el tratamiento de la HCL dependen de la
cantidad y disfuncién de érganos comprometidos. Por esto,
se hace imprescindible estadificar al paciente (examen fisico,
laboratorio de rutina, radiografia del esqueleto y de térax)
para la eleccién de la terapéutica. En lesiones que se limitan
a la piel, estd indicado el uso de corticoides tépicos,’ incluso
mostaza nitrogenada, PUVA o tacrolimus; también estd des-
cripto el uso de quimioterapia con prednisona, asociada o
no a vinblastina, cuando el compromiso de piel es extenso.
Se present6 un caso de HCL con compromiso multisistémi-
co de bajo riesgo que tuvo una buena evolucién clinica con
la terapéutica instaurada.
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Foto 3. En zona preesternal, papulas eritematosas.

Foto 4. (H-E 40x). Cimulos de histiocitos en dermis papilar con marcado
epidermotropismo.
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