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RESUMEN 

La histiocitosis de células de 
Langerhans )HCL) es una enfermedad 
proliferativa que afecta habitualmente a 
niños. La forma localizarla en vulva de un 
adulto es de presentación rara. Reportamos 
un caso de una mujer de 69 años con una 
lesion vulvar de 6 años de evolución. Se 
realizó coloración con HE para microscopia 
óptica y estudio inmunohistoquímico con 
CTK, ACL. HMI3 45, VIM. S 100, LN 5 y 
CD la. La HCL, aunque de aparición 
inusual, se debe tener en cuenta cuando 
aparecen lesiones en vulva en pacientes 
añosas que simulan infecciones o lesiones 
proliferativas neoplásicas de piel, ya que 
es necesario descartar compromiso 
sistémico y controlar periódicamente los 
pacientes. 

SUMMARY 

Langerhans' cdl histiocytosis (LCH) is 
a proliferative clisease that rnost oflen affects 
chi.lclren. Prescutation ofvulvar lesion alone 
in adults is rare. Wc report a case of a 69-
year-o1d woman with a vulvar lesion of 6 
years of evolution. IlE stain and 
ininiunohistochemical study using CTK, 
ACL, 11M13 45, VIM. S 100. LN 5 y  CD la 
were performed. CLH, although unusual 
presentation. it is must keep ni nund when 
appear vulvar lesions in older woman 
simulating infection or proliferative 
ncoplastic lcsions of skin since is necessary 
rule out sysleniic engagement and perioclical 
control of patients 

INTRODUCCIÓN 

Las CL específicas pertenecen al sistema 
de células reticulares dendríticas y 
presentan citoplasmas eosinófilos. núcleos 
lobulados, a veces con un surco longitudinal 
(1). Poseen una orgariela intracitoplasmática 
característica, solo visible al microscopio 
electrónico, conocida corno gránulo de 
Birbeck. Consiste en una estructura 
discoicle rodeada de membrana formada 
por una invaginación de la nieinbrana 
plasmática (1) cuya función se desconoce. 
También poseen en la membrana plasmática 
la DC la, una proteína específica de este tipo 
de célula (2). Normalmente son numerosas 
en epitelio plano estratificarlo de piel, 
cavidad bucal, esófago y vagina: también se 
hallan en órganos linfoides corno ganglio. 
timo y bazo.. F\incionan como presentadoras 
de antígenos y no poseen capacidad 
macrofágica. Provienen de precursores de 
médula ósea que migran por la sangre a 
los Sitios mencionados (3, 4). 

La histiocitosis de células de 
Langerhans (HCL) es tina enfermedad 
proltferativa caracterizarla por infiltración 
de células de Langerhans. entremezcladas 
habitualmente con eosinófilos. células. 
gigantes, neutrófilos, linfocitos y 
plasniocitos. Esta enfermedad tiene nos 
fornias de presentación (5): corno lesión 
única o unifocal y en este caso lo más 
frecuente es una lesión ósea solitaria en el 
90 % de los casos (cráneo, mandíbula y 
costilla). Aparece en niños y adultos 
J óvenes, es radiosensiblc y de excelente 
pronóstico. Cuando aparece en pacientes 
añosos afecta a región anal, ingle y vulva. 
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También puede presentarse en forma MATERIALES Y METODOS 
multifocal, afectando solamente a huesos 
(6) o bien, a huesos con compromiso Reportamos un caso de una paciente de 
orgánico (pulmones, piel. ganglios 69 de edad con una lesión vulvar de 4 x 2 
linfáticos, etc.). Esta última forma de cm, en forma de placa indurada. de bordes 
pronóstico menos favorable (7). imprecisos, ulcerada y pruriginosa de 6 
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Fig 1. a: lesión de piel con epidermis conservada (E) y un área de ulceración con exudado fibrinoleucocitario (U). En profundidad 
se observa una proliferación de células histiocrtoides (H) asociada a infiltrado polimorfo. 100X H&E. b: Las células de Langerhans 
poseen núcleos vesiculosos, algunas con surcos longitudinales y citoplasma eosinófilo pálido y escaso. El infiltrado está 
conformado principalmente por eosinófilos, neutrófilos, plasmodios y linfocitos. 200X H&E. c: inmunohistoquímica positiva para 
CD1 a (flecha). 200X. d: Detalle del núcleo de las células de Langerhans. Observe los surcos de los núcleos (puntas de flechas). 
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años de evolución. Para el estudio 
microscópico de la lesión se realizó 
coloración con HE y técnica de 
inmunohisloquíinica con CTK, ACL, HMB 
45, VIM, S 100, UN 5 y  CD la. 

RESULTADOS 

La imagen al microscopio óptico mostró 
una lesión de piel cuya epidermis presentó 
moderada acantosis y elongación de las 
redes de crestas. A nivel dérmico se observó 
una proliferación de células de 
características bis t io cito ide s de 
distribución difusa (figura 1-A) de núcleos 
indentados, vesiculosos y polilobulados; de 
citoplasmas escasos y eosinóftlos (figura 1- 
D). Se observó infiltrado polimorfo 
asociado conformado por eosinófilos, 
rieutrófilos, linfocitos y plasmocitos (figura 
1-13). La lesión exhibió ulceración en 
superficie con tejido de granulación y 
exudado fibrinoleucocitario. 

La inm tino histoquímica demostró 
positividad para los marcadores VIM, S100 
y CDI a (+), un inmunofenotipo 
característico de esta enfermedad (8, 9) 
(figura 1-C) en tanto que CTK, ACL. HMB45 
y LN5 fueron negativos (-). La positividad 
con el marcador CD1a confirma el 
inmunofenotipo de células de Langerhans. 
Nuestra paciente está con vida y libre de 
conlpronliSo sistcfliCo 

DISCUSIÓN 

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 
crónicas atípicas en la mucosa y piel del 
área genital (2, 10). El diagnóstico 
diferencial se plantea principalmente con 
proliferaciones linfoides y con el 
melanorna amelánico (11). La presentación 
clínica y los aspectos histopatológicos de 
la HCL están bien establecidos, en tanto 
que el mecanismo patogénico de la lesión 
no es aún bien conocido. El hallazgo de 
células de Langerhans y sus precursores 
en este tipo de proliferaciones sugiere que 
se originan de células monocitoides  

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

Se han publicado casos aislados de 
HCL precediendo, simultáneos o 
sucediendo a linfomas, leucemias y cáncer 
de pulmón como un proceso 
fisiopatogénico de carácter reactivo. Sin 
embargo la aparición de leucemia y otros 
tumores sólidos 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 biológica de esta 
proliferación exhibe desde remisiones 
espontáneas hasta diseminación seguida de 
muerte, hecho que no es predecible en 
base a parámetros histológicos. Los 
factores pronósticos más confiables son 
la edad del paciente en el momento del 
diagnóstico y el grado de disfunción del 
órgano afectado (15). 

Para los casos focales el tratamiento 
de elección es la remoción quirúrgica del 
tumor. La radioterapia está indicada para 
los tumores inaccesibles quirúrgicamente 
o bien en los casos de resección 
incompleta. El pronóstico 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 
periódico de los pacientes para detectar 
una posible diseminación de la 
enfermedad. En estos últimos casos la 
terapia de elección sigue siendo 
controvertida. 
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