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Histiocitosis de células de Langerhans en vulva
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INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans es una enfermedad poco frecuente, escasamente conocida, caracterizada por la proliferacion
descontrolada e infiltracion de uno o varios 6rganos por células del sistema mononuclear fagocitico, habitualmente en forma de
granulomas. Esta enfermedad puede aparecer en cualquier momento de la vida y en matliples 6rganos, aunque las localizaciones mas
frecuentes son la 6sea, la piel, los ganglios linfaticos, la médula 6sea, el higado, el bazo o el sistema nervioso central. Las lesiones
genitales son poco frecuentes, siendo la afectacién vulvar mas comun que la de vagina, cérvix o Utero. Suele presentarse clinicamente
como Ulceras, uni o bilaterales, y con menor frecuencia como papulas, nédulos o lesiones de otra indole.

CASO CLINICO

Muijer de 60 anos, HTA y diabética, que consulta por lesiones pruriginosas y dolorosas
desde hace 6 meses, que se inician en ingles y se extienden a vulva. Refiere haber
tenido un episodio similar hace 4 afios que se resolvié con tratamiento topico.
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El diagnéstico es histopatoldgico, mediante la identificacién de células de Langerhans
caracteristicas. La Histiocytosis Society establece como criterios para considerar una
célula como de Langerhans se basan en su morfologia caracteristica (células de
tamafo grande, con citoplasma eosindfilo y nucleo hendido) y en la presencia de
CD1a, S100 y langerina en su superficie o en la de granulos de Birbeck en su
citoplasma.

El tratamiento de las lesiones cutaneas corticoides topicos, talidomida, isotretinoina,
acitretina, mostaza nitrogenada, quimioterapia local y sistémica, PUVA, radioterapia o
cirugia local. Sin embargo, y debido a la rareza de la enfermedad, no existen
protocolos claramente establecidos debiéndose individualizar el tratamiento de cada
paciente en funcién de la extension, localizacién y severidad de la lesién.

Tras estudio de extension mediante gammagrafia y TC se determin6 que la
afectacion en el caso expuesto era local. Se inici6 tratamiento con ciclo de
corticoides orales y topicos, con mejora tras 6 meses de tratamiento. Actualmente, se
encuentra con revisiones periédicas y se mantiene asintomatica durante mas de un
aro.
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