HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
EN ADULTOS. REPORTE DE 2 CASOS

-—=
POSADAS

Alfonso G1; Escalera S1; Fernandez V 1; Freitas J1; Maymo D1; Vigna C2.

HOSPITAL NACIONAL 1 Servicio Hematologia Hospital A. Posadas — Buenos Aires, Argentina
2 Servicio Anatomia Patologica Hospital A. Posadas — Buenos Aires, Argentina

La Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una neoplasia mieloide de células dendriticas (CD), caracterizada por la expansion clonal de
precursores mieloides que expresan los antigenos de superficie CD1a + /CD207+. La HCL incidencia anual estimada en pacientes adultos es de
aproximadamente 1 caso por millon, aunque probablemente este valor reducido sea a consecuencia de una enfermedad infradiagnosticada en esta
poblacion.

El curso clinico es heterogéneo, puede presentarse desde una lesion indolente autolimitada (granuloma eosinofilico solitario) hasta una enfermedad
diseminada con disfuncion organica rapidamente progresiva, que puede llevar a la muerte. La Histiocyte Society (HS) clasifica las formas clinicas de HCL
segun el numero y el tipo de organos afectados: HCL de un solo sistema (HCL-SS) si esta afectado un organo/sistema (ya sea unifocal o multifocal) y
HCL multisistémica (HCL-MS) si hay dos 0 mas organos/sistemas que estén involucrados. Presentaremos dos casos de HCL uno con compromiso de un
SS y otro MS.

CASO 1 Caso 2

Femenina de 51 anos consulta lesion indurada dolorosa en cuero ca- Femenina de 30 aios sin antecedentes. Consulté desde 2016 por deterio-
belludo. Se realizo Resonancia Magnetica Nuclear (RMN) de Cabeza ro progresivo de la agudeza visual, polidipsia, poliuria y cambios conduc-
qgue evidencia a nivel de la calota frontal derecha imagen nodular mal tuales. En 2017 se diagnosticé Diabetes Insipida, con RMN de Hipéfisis
definida con compromiso de la tabla interna y externa sin compromiso que evidencia imagen infiltrativa a nivel del quiasma 6ptico. En 2019 pre-
aparente del parenquima cerebral (Fig. 1A) que es interpretada en pri- sent6 cuadrantanopsia heteronima bitemporal inferior y lesiones ulcera-
mera instancia como una metastasis con primario desconocido. Se das en genitales, por las cuales presentd repetidas internaciones y miilti-
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Fig 3. A

DISCUSION
La HCL es una neoplasia mieloide de células dendriticas (CD) patologicas en la cual se identifican mutaciones recurrentes en BRAF-V60OE que re-
presentan alrededor del 50% de los casos, aunque existen otras mutaciones asociadas.
En adultos cursa predominantemente con compromiso multisistémico (68,6%), mientras que la enfermedad monosistémica representa el
31,4%. Las lesiones 6seas mas frecuentes se encuentran en craneo (55%) y columna vertebral (30%).
La HCL pulmonar puede ocurrir como parte de una HCL multisistémica o, mas comunmente, como una enfermedad aislada . Las lesiones cutaneas
representan un sintoma muy frecuente de consulta, estas aparecen como nodulos, placas, ulceras, costras, granulomas o erupciones parecidas a la
dermatitis seborreica generalizada.
La afectacion del SNC puede presentarse como lesiones de masa focal y/o lesiones asociadas con neurodegeneracion progresiva. La Diabetes Insi-
pida (DI) como primera manifestacion clinica puede afectar hasta un 29% de pacientes con HCL y puede preceder a su diagnostico por meses o0 in-
cluso anos.
El gold standard para el diagnostico de HCL es la biopsia de lesion asociada a técnicas de inmunohistoquimica (CD1a + /CD207+).
El enfoque terapéutico debe ser personalizado y en funcion del compromiso del organo afectado. El tratamiento de HCL-SS incluye la exéresis quirur-
gica completa, inyeccion intralesional de corticoides y/o radioterapia. En la HCL-MS la terapéutica se basa en protocolos quimioterapicos con citara-
bina o cladribine logrando mayores respuestas, menos recaidas y menor toxicidad.

CONCLUSIONES
La HCL sigue siendo una entidad extremadamente rara en adultos, con frecuencia se presenta como una enfermedad multisistemica y su pronostico
se correlaciona con el grado de disfuncion organica,. Aunque los esquemas actuales han demostrado eficacia se debe continuar en la busqueda de
nuevas dianas terapéuticas que proporcionen mejores resultados.




