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INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans es una proliferacion clonal de celulas dendriticas de probable origen mieloide que expresan
los mismos antigenos que la célula de Lagerhans de la piel. Afecta con mas frecuencia a niios y en la poblacion adulta es rara, con
sOlo un 2% de pacientes mayores de 70 afos. En los adultos se localiza preferentemente en pulmén, hueso y piel.

CASO CLINICO

Mujer de 86 afios con antecedentes de purpura trombocitopénica idiopatica (2009) en remision. En 2015 comenzo con erupcion
pruriginosa papulo-costrosa confluente en zonas submamarias, cuello y axilas, junto con astenia y pérdida de peso (figura 1). Se
tomoO biopsia observandose un infiltrado en dermis y epidermis constituido por celulas de nucleos hendidos y citoplasma palido
CDla+, S100+ y Langerina + (figura 2). Se diagnosticO como histiocitosis de células de Langerhans (HCL). La serie Osea, el
hemograma y el perfil hepatico fueron normales. En el TAC cervico-toraco-abdomino-pélvico se encontro conglomerado adenopatico

mesentérico de 10 cm que no se biopsiod por deseo de la familia. Inicio tratamiento con 20 mg/semana de metotrexate y prednisona 5
mg/dia con mejoria de las lesiones cutaneas.

Figura 1

DISCUSION

De los adultos con HCL el 37% tienen compromiso cutaneo y suele ser una manifestacion de enfermedad diseminada. En nuestro
caso no pudimos confirmar la afectacion ganglionar por la imposiblidad de biopsiar los ganglios abdominales. Puede presentarse
como papulas, placas o nodulos localizados o generalizados. Tiene predominio por cuero cabelludo, pliegues, flexuras y genitales
externos donde pueden manifestarse como ulceras resistentes al tratamiento antibiotico o antifungico.

Segun los organos/sistemas afectos se clasifica en monosistémica (unifocal o multifocal) o multisistéemica, y de bajo o alto riesgo
(higado, bazo y médula 6sea).

El tratamiento de |la enfermedad cutanea aislada incluye corticoides topicos, imiquimod, tacrolimus y fototerapia entre otros, o
metotrexate si la afectacidn es extensa. La quimioterapia se reserva para la forma multisistémica.

Recientemente se ha demostrado la mutacidn BRAF V600 E hasta en el 57% de los casos de HCL, y se ha observado respuesta a
vemurafenib en un caso con afectacidon cutanea severa. Hay ensayos en curso para valorar su eficacia.

CONCLUSIONES

La HCL es una enfermedad poco frecuente y cuando se presenta en la piel hay que sospecharla a cualquier edad, por su aspecto y
localizacion intertriginosa caracteristica. La biopsia cutanea es fundamental para diagnosticarla y tratarla adecuadamente.
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