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RESUMEN

La histiocitosis de células de
Langerhans (HCL) es una enfermedad
proliferativa que afecta habitualmente a
ninos. La forma localizada en vulva de un
adulto es de presentacion rara. Reportamos
un caso de una mujer de 69 anos con una
lesion vulvar de 6 afos de evolucién. Se
realizo coloracién con HE para microscopia
optica y estudio inmunohistoquimico con
CTK, ACL, HMB 45, VIM, S 100, LN 5 y
CD la. La HCL, aunque de aparicion
inusual, se debe tener en cuenta cuando
aparecen lesiones en vulva en pacientes
anosas que simulan infecciones o lesiones
proliferativas neoplasicas de piel, ya que
€s necesario descartar compromiso
sistémico y controlar periédicamente los
pacientes.

SUMMARY

Langerhans’ cell histiocytosis (LCH) is
a proliferative disease that most often affects
children. Presentation of vilvar lesion alone
in adults is rare. We report a case of a 69-
year-old woman with a vulvar lesion of 6
years of evolution. HE stain and
immunohistochemical study using CTK,
ACL, HMB 45, VIM, S 100, LN 5y CD la
were performed. CLH, although unusual
presentation, it is must keep in mind when
appear vulvar lesions in older woman
simulating infection or proliferative
neoplastic lesions of skin since is necessary
rule out systemic engagement and periodical
control of patients

INTRODUCCION

Las CL especificas pertenecen al sistema
de células reticulares dendriticas y
presentan citoplasmas eosindfilos, nicleos
lobulados, a veces con un surco longitudinal
(1). Poseen una organela intracitoplasmatica
caracteristica, solo visible al microscopio
electronico, conocida como granulo de
Birbeck. Consiste en una estructura
discoide rodeada de membrana formada
por una invaginaciéon de la membrana
plasmatica (1) cuya funcién se desconoce.
También poseen en lamembrana plasmatica
laDCla, una proteina especifica de este tipo
de c€lula (2). Normalmente son numerosas
en epitelio plano estratificado de piel,
cavidad bucal, es6fago y vagina; también se
hallan en érganos linfoides como ganglio,
timoy bazo.. Funcionan como presentadoras
de antigenos y no poseen capacidad
macrofdgica. Provienen de precursores de
meédula ésea que migran por la sangre a
los sitios mencionados (3, 4).

La histiocitosis de células de
Langerhans (HCL) es una enfermedad
proliferativa caracterizada por infiltracién
de células de Langerhans, entremezcladas
habitualmente con eosinéfilos, células.
gigantes, neutrofilos, linfocitos vy
plasmocitos. Esta enfermedad tiene dos
formas de presentacion (5): como lesién
unica o unifocal y en este caso lo mas
frecuente es una lesién 6sea solitaria en el
90 % de los casos (craneo, mandibula %
costilla). Aparece en ninos y adultos
jovenes, es radiosensible y de excelente
pronostico. Cuando aparece en pacientes
anosos afecta a region anal, ingle y vulva.
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También puede presentarse en forma
multifocal, afectando solamente a huesos
(6) o bien, a huesos con compromiso
organico (pulmones, piel, ganglios
linfaticos, etc.). Esta ultima forma de
pronéstico menos favorable (7).

MATERIALES Y METODOS

Reportamos un caso de una paciente de
69 de edad con una lesién vulvar de 4 x 2
cm, en forma de placa indurada, de bordes
imprecisos, ulcerada y pruriginosa de 6

Fig 1. a: lesion de piel con epidermis conservada (E) y un rea de ulceracion con exudado fibrinoleucocitario (U). En profundidad
se observa una proliferacién de células histiocitoides (H) asociada a infiltrado polimorfo. 100X H&E. b: Las células de Langerhans
poseen nlicleos vesiculosos, algunas con surcos longitudinales y citoplasma eosindfilo palido y escaso. Elinfilrado esta
conformado principalmente por eosindfilos, neutrdfilos, plasmocitos y linfocitos. 200X H&E. ¢: inmunohistoquimica positiva para
CD1a (flecha). 200X. d: Detalle del niicleo de las células de Langerhans. Observe los surcos de los niicleos (puntas de flechas).
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anos de evolucién. Para el estudio
microscopico de la lesién se realizé
coloracion con HE y técnica de
inmunochistoquimica con CTK, ACL, HMB
45, VIM, S 100, LN 5y CD 1a.

RESULTADOS

La imagen al microscopio 6ptico mostré
una lesion de piel cuya epidermis presenté
moderada acantosis y elongacién de las
redes de crestas. A nivel dérmico se observé
una proliferaciéon de células de
caracleristicas  histiocitoides de
distribucion difusa (figura 1-A) de nicleos
indentados, vesiculosos y polilobulados; de
citoplasmas escasos y eosindfilos (figura 1-
D). Se observé infiltrado polimorfo
asociado conformado por eosinéfilos,
neutrofilos, linfocitos y plasmocitos (figura
1-B). La lesién exhibié ulceracién en
superficie con tejido de granulacién y
exudado fibrinoleucocitario.

La inmunohistoquimica demostré
positividad para los marcadores VIM, S100
y CDla (+), un inmunofenotipo
caracleristico de esta enfermedad (8, 9)
(figura 1-C) en tanto que CTK, ACL, HMB45
y LN5 fueron negativos (-). La positividad
con el marcador CDla confirma el
inmunofenotipo de células de Langerhans.
Nuestra paciente esta con vida y libre de
compromiso sistémico

DISCUSION

Aunque la ocurrencia de esta
enfermedad en la vulva es muy inusual se
debe tener en cuenta esta posibilidad
cuando una mujer se presenta con lesiones
cronicas atipicas en la mucosa y piel del
area genital (2, 10). El diagnodstico
diferencial se plantea principalmente con
proliferaciones linfoides y con el
melanoma ameldnico (11). La presentacién
clinica y los aspectos histopatolégicos de
la HCL estan bien establecidos, en tanto
que el mecanismo patogénico de la lesion
no es aun bien conocido. El hallazgo de
células de Langerhans y sus precursores
en esle tipo de proliferaciones sugiere que
se originan de células monocitoides

inmaduras que se diferencian hacia células
de Langerhans (12). Otros autores
proponen la participacién de genes
supresores de tumores como alteracion
genotipica del proceso proliferativo (13).

Se han publicado casos aislados de
HCL precediendo, simultineos o
sucediendo a linfomas, leucemias y cancer
de pulmén como un proceso
fisiopatogénico de caracter reactivo. Sin
embargo la aparicién de leucemia y otros
tumores sélidos en pacientes con HCL
después de un tiempo de latencia,
conducen a pensar que se trata de una
respuesta relacionada con la terapéutica
aplicada (14).

La conducta biolégica de esta
proliferacién exhibe desde remisiones
espontaneas hasta diseminacion seguida de
muerte, hecho que no es predecible en
base a parametros histolégicos. Los
factores prondsticos mas confiables son
la edad del paciente en el momento del
diagnostico y el grado de disfuncién del
6rgano afectado (15).

Para los casos focales el tratamiento
de eleccion es la remocién quirtrgica del
tumor. La radioterapia estd indicada para
los tumores inaccesibles quirtrgicamente
0 bien en los casos de reseccién
incompleta. El pronéstico de la forma focal
de la HCL es muy bueno con seguimiento
satisfactorio de los pacientes en el 95%
de los casos (16).

La conducta es descartar la posibilidad
de una enfermedad sistémica y control
periddico de los pacientes para deteclar
una posible diseminacién de la
enfermedad. En estos tltimos casos la
terapia de eleccién sigue siendo
controvertida.
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