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Introduccion

La histiciotosis intralinfatica (HI) es una entidad clinico-patoldgica
infrecuente y benigna en la que histiocitos CD68+ ocupan vasos linfaticos
dilatados. O’Grady! fue el primero en describirla en 1994 como
histiocitiosis intravascular. Mas tarde, en 2005 Okazaki? con la tincion D2-
40 acund el término de histiocitosis intralinfatica. Su presentacion clinica
es variada, generalmente como manchas o placas eritematosas o
livedoides inespecificas. Ocurre en distintos contextos como en artritis
reumatoide, protesis articulares, enfermedad de Crohn o como fendmeno
paraneopldsico, aunque también hay descritas formas primarias3.

Caso clinico

Varon de 82 anos con antecedentes de DM2, HTA y un ACV previo
presentaba un cuadro de eritrodermia pruriginosa progresiva de 2 meses
de evolucion. No habia antecedentes dermatologicos ni desencadenantes.
No poseia adenopatias patologicas y respetaba la cara, palmas y plantas.
La biopsia reveld una dermatitis espongiforme subaguda e inflamacion
perivascular con escasos eosinofilos. En la analitica destacaba una LDH de
485mg/dl, I1gé de 1784 kUI/I y eosinofilia de 31% (3620/mm3). El
diagnostico fue de eccema generalizado. (Fig. 1)

Dos semanas mas tarde, aparecieron nuevas lesiones papulo-costrosas

mal definidas que no respondian a corticoterapia sistémica a dosis de 1
mg/kg/dia de prednisona. Una nueva biopsia demostré en dermis, bajo
una epidermis con cambios espongiformes y de rascado crénico, vasos D2
-40+ ocupados por células de Langerhans (CL) S100+ y CD1la+. No se
obtuvo reordenamiento monoclonal T. (Fig. 2)

A Figura 1. Eritema y descamacion generalizada con excoriaciones y signos de rascado cronico. Palmas, plantas y
cara estaban respetadas (no se muestran).

Se inicid tratamiento con ciclosporina a dosis de 2.5mg/kg/dia con
resolucion completa al mes de tratamiento. El paciente permanece
asintomatico 12 meses después. (Fig. 3)

En la biopsia se observa una dermatitis espongiforme subaguda con paraqueratosis discontinua, acantosis,
exocitosis de linfocitos y células de Langerhans (no en numero significativo). En dermis superficial y media se
aprecia dilatacion vascular, ligera fibrosis y un moderado infiltrado inflamatorio superficial y profundo
linfomonocitario predominantemente perivascular aunque también perianexial con salpicados eosinofilos.

: ot

—~ s Ll
o r—— Tl W e £
= ~ n.{f"nw """'.l;_i’& T
N S i G e ST
- _..._-_ ” > ':'ﬁ-"“- ‘

o — A

o "-'.,'J'._ _:". II = -" ‘-'.... -L‘
! e LT 3 il g

¥
B
kA

e :..:"‘ 7S e 1; — ol oy A ;
- 2 : - -
oy "‘*ﬁ‘lﬁ‘t— N
E;Q A\C S :

P ) %
~ 8 \ N i = '
TP Sy .. &
'5’-‘-‘4’_‘\‘:\.\1\ N e
N s

o h f 1.‘_ 7. o '
SRS st A X E

LS

A Figura 2. Lesiones papuloedematosas algunas con costra central sobreimpuestas al cuadro de eritrodermia.

En |la biopsia de una de estas papulas se muestra una dermatitis espongiforme subaguda con paraqueratosis, acantosis y leve espongiosis. En
dermis superficial y media se observa un infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial linfohistiocitario con predomino de linfocitos T CD4+
(no mostrado) y presencia de eosinofilos. Llama la atencidn en dermis superficial y media la ocupacion intravascular de células histiociticas. La
inmunohistoquimica revela una doble tincion positiva de D2-40 vascular (fast-red) y CD1a de las CL (peroxidasa)

A Figura 3. Cuadro resuelto tras un mes de
ciclosporina a dosis de 2.5 mg/kg /dia.

Discusion

Las CL pertenecen al sistema monocito-macrofago, desarrollando un importante papel en la respuesta inmune como células presentadoras de antigeno. Una vez fagocitan y procesan un antigeno
viajan por los vasos linfaticos a los ganglios donde presentan el antigeno a linfocitos T naive*. Ademas, las CL se encuentran relacionadas en la patogénesis de dermatosis inflamatorias como en la
psoriasis y dermatitis atopica. Estudios experimentales han demostrado que alteraciones de la barrera cutanea y microbioma en la dermatitis atopica permiten la entrada de numerosos antigenos

provocando la activacion, reclutamiento y agregados de CL>. Excepcionalmente, se ha descrito en lesiones eccematosas grandes acimulos de CL pudiendo simular una histiocitosis de CL. %’ Este
fendmeno se ha observado también en escabiosis®, molluscum?®, papulosis linfomatoide®, PLEVA o picaduras®?.

Conclusion

Hasta la fecha, el acimulo en vasos linfaticos de CL no ha sido descrito. Este hecho amplia el espectro de las HI y consideramos el hallazgo como incidental en respuesta a la inflamacion
mantenida y a un posible mal drenaje linfatico.
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