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RESUMEN

Se presenta un caso de Histiocitosis de células de Lan-
gerhans en una mujer adulta cuya primera manifesta-
cion fue una tulcera crénica de miembros inferiores, en
quien al ser estudiada, se pudo demostrar compromiso
sistémico. Hubo respuesta clinica con quimioterapia y
recaida con la suspension de ésta.
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INTRODUCCION

La Histiocitosis de células de Langerhans, antes denominada
Histiocitosis X, es una rara enfermedad caracterizada por la
infiltracion, en diferentes érganos y tejidos, por células den-
driticas de Langerhans,' presentando un amplio espectro en
sus manifestaciones clinicas, que va desde la forma localizada
hasta una sistémica fulminante;” el 6rgano mas frecuentemente
comprometido es el esqueleto en 85% de los casos,” seguido
por piel, ganglios linfaticos, higado y bazo, entre otros.

Es mas frecuente en niftos y su presencia en adultos en rara.

Su etiologia es desconocida, pero se acepta que hay un fendmeno
a , . ‘e . 1
reactivo, mas que una proliferacion maligna.

Segun el "Writing Group of the Histiocyte Society". el diag-
nostico es presuntivo con la biopsia convencional; justificado
con la deteccion de determinantes de superficie de las células
de Langerhans y definitivo por la demostracién de los granulos
de Birbeck al microscopio electronico.®

El tratamiento es determinado por la extension del compro-
miso.
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INFORME DEL CASO

Mujer de 27 anos, procedente de Anori, Antioquia, casada, 3 hijos.

Consultd en noviembre de 1992 al Servicio de Dermatologia del Hospital
San Vicente de Paul por cuadro de 4 anos de evolucién, de ulcera en el
dorso del pie derecho, sobre la cual pocos meses antes habia notado
crecimiento de masa vegetante (Fig. 1), y que se venia acompanando de
adenomegalias inguinales dolorosas y supurativas, asi como de sintomas
generales.

Fig. No. 1. Ulcera crénica de miembro inferior derecho con vegetaciones
en su superficie.

Antecedentes personales: amenorrea de 2 anos de evolucion

Examen fisico: Adenopatia inguinal derecha de 5 x 3 ams., cauchosa,
movil; en region inguinal izquierda, Glcera de fondo sucio. Pie derecho
rigido en flexion y ocupando la garganta del pie, lesion vegetante, de
bordes definidos y aspecto sucio

No habia hepato ni esplenomegalia.

Evaluacion estomatoldgica: periodontitis severa, con movilidad grado III

de piezas dentarias superiores 18, 15, 14, 24, 25 v 28, y grado I de
molares inferiores.

Examenes de Laboratorio

Glicemia y funcién hepatica: normales.

Estudio hematolégico completo: V.ES. de 60 mm en una
hora; el resto fue normal.

Rx panoramica: imagenes radioltcidas, osteoliticas en 15,14
y 24,25 (Fig 2).
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Fig. No. 2. Rx Panoramica de cavidad oral con imagenes osteoliticas en 14,
15, 24y 25.

Anticoagulante ltipico: negativo.
Ecografia abdominal: cambios grasos del higado

Biopsia de piel, ganglio linfatico, alvéolo dentario y
encia con hallazgos histologicos similares:

Hiperqueratosis y acantosis irregular con elongacion y anas-
tomosis de los clavos epidérmicos. Dermis ocupado por his-
tiocitos grandes, con citoplasma eosinéfilo y nicleos grandes,
plegados, cerebriformes o hendidos, sin actividad mitotica.
Entre estas células hay abundantes eosinéfilos y ocasionales
células gigantes multinucleadas (Fig. 3 y 4).

Fig. No. 3. Proliferacion de histiocitos ocupando el dermis. entremezclados
con eosinofilos.

El tratamiento consistié en medidas locales en areas ulceradas
y una vez confirmado el diagndstico, se inicié quimitoerapia
con: vinblastina 6 mg/M2 S.C. dias 1 y 8; clorambucilo 2/dia
por 10 dias; prednisona 100 mg/dia por 10 dias

Evaluada un mes después, se encontrd disminucion del 90%
de los ganglios inguinales y persistencia de las lesiones de piel.
Cuatro meses después, habia cicatrizacion completa de las
lesiones cutaneas (Fig. 3).

La paciente suspendi¢ el tratamiento a los 6 meses de iniciado
y 6 meses después consultd por presentar nddulos agrupados
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Fig. No. 6. Signos de recaida. Nédulos en pubis.

en pubis (Fig. 6) y poliuria; la biopsia de las nuevas lesiones
fue informada como compromiso cutaneo por Histiocitosis
de células de Langerhans y los estudios de osmolaridad urinaria
y prueba de la vasopresina demostraron la presencia de dia-
betes insipida.
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COMENTARIOS

El caso que se presenta de Histiocitosis de células de Langer-

hans es raro, ya que esta patologia tiende a ser mas comin

en ninos menores de 2 anos y de mayor ocurrencia en hom-
1

bres.

En cuanto a las manifestaciones clinicas, el compromiso cu-
taneo se presenta en 30-40% de los pacientes y generalmente
corresponde a papulas cubiertas por escama, localizadas en
tronco, abdomen y cuero cabelludo, siendo ésta una manifes-
tacion atipica, consistente en tlcera crénica de una extremidad.

El compromiso esquelético se pudo demostrar en la madibula,
con cambios caracteristicos, consistentes en lesiones destruc-
3 s : 2
tivas e imagenes de dientes flotantes.

Durante el curso de su enfermedad la paciente desarrolld
diabetes insipida, la cual ha sido descrita precediendo o acom-
panando la enfermedad.'

El tratamiento ha sido recomendado segin la extensiéon del
compromiso; en la forma multisistémica se indica la quimio-
terapia con agentes citostaticos solos o en asocio con los
corticosteroides sistémicos.”

El pronostico depende de la edad, extension de la enfermedad
y numero de érganos comprometidos. De todos modos es
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impredecible y puede tener un curso crénico con curaciones
y recaidas.

SUMMARY

This is a report of a case of Langerhans cells histiocytosis in
a woman, whose first manifestation was a chronic leg ulcer.
Further studies revealed systemic involvement. There was a
good response to chemotherapy, but the changes relapsed
when the drugs were stopped.

Key words: Histiocytosis, chronic leg ulcer.
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