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CARTASIENTIFICO-CLINICAS

meglumina intralesional (caso 2), cuya e“cacia, aunque
variable, puede ser muy alta’?®. En las cronicas el trata-
miento de eleccién son los antimoniales pentavalentes por
via parenteral ®* como en el caso 1, que puede complemen-
tarse con accioneslocales, como fue la crioterapia en el caso
presentado.

Elrapido reconocimiento puede favorecer un tratamiento
mas precoz con menor probabilidad de lesiones residuales.
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Eritrodermia como forma de presentacion
inicial de histiocitosis sinusal de células de
Langerhans

Erythroderma as an Initial Presentation of
Langerhans Cell Histiocytosis Involving the
Sinus

Presentamos el caso de un varon de 56 anos, con ante-
cedentes personales de EPOCe hipertension arterial en
tratamiento con eprosartan/hidroclorotiacida y atorvasta-
tina/amlodipino, que acudio6 a la consulta de dermatologia
por un cuadro cutdneo eccematoso, pruriginoso, de 2 meses
de evolucion.

En la exploracién fisica destacaban placas eritemato-
sas coalescentes en los miembros superiores, la cara y el
tercio superior del tronco, afectando aproximadamente al
25%de la super“cie corporal. No existia afectacion palmo-
plantar ni compromiso de mucosas(“g. 1.). Realizamosuna
biopsia de piel de la zona afectada que mostré una der-
matitis perivascular super“cial con presencia de eosing“los
y queratinocitos necroticos intraepidérmicos, sugestiva de
toxicodermia. Los analisis de sangre practicados revelaron
leucocitosis (15.330% 10e9/l) con predominio de neutro“-
los (82,2%), elevaciéon de VSG,PCRy niveles de IgE (>5.000
ul/ml).

Conel diagndstico de toxicodermia se suspendiéla medi-
cacion antihipertensiva y se pauté prednisona a dosis de
1mg/kg/dia con posterior pauta descendente. Tras 40 dias
de tratamiento, y debido al desarrollo de habito cushin-

goide, optamos por reducir la dosis de corticoterapia hasta
10mg/dia. Teniendo en cuenta la progresion de la der-
matosis hacia una afectacion eritrodérmica de casi el 90%
de super“cie corporal, se introdujo acitretino 25mg/dia,
gue permiti6 estabilizar el cuadro disminuyendo la
intensidad de la eritrodermia y el prurito. Su hiper-
tension basal fue controlada mediante medidas dietéti-
cas tras un nuevo rebrote al adicionar temporalmente
enalapril.

Figura 1

A. Eritema violaceo uniforme que afecta a la totali-
dad del tronco.
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Figura 2

Todaslas analiticas practicadas y los estudios de imagen
realizados mensualmente no ofrecieron resultados diferen-
tes de los iniciales. Ocho mesesmas tarde se detectd una
eosino“lia del 20,8% (2.310x 10e9/l). Una nueva biopsia
cutanea no ofreci6 hallazgos adicionales y la puncién-
aspiracion de médula 6seafue normal.

Semanas mas tarde el paciente not6 una adenopatia
inguinal derecha de 2cm de diametro mayor. La TACtéraco-
abdominal mostr6 adenopatias mediastinicas de tamano
signi“cativo (“g. 2A), asicomo otras de localizacion axilar e
inguinal bilaterales de tamano superior a 1cm (“g. 2B). No
se observaron hepatoesplenomegalia, adenopatias mesen-
téricas ni alteraciones 6seas. El estudio histolégico de la
adenopatia inguinal mostré un ganglio caracterizado por una

Figura 3

A. Adenopatias mediastinicas de diferente tamano. B. Adenopatia inguinal izquierda palpable de 3x 2cm.

ocupacion paracortical de agregadoscelulares formados por
células grandes de nucleo cromatinico y hendiduras, junto

a un amplio citoplasma eosin6“lo. Ademas, se observaban
microabscesosjunto a ocasionaleshistiocitos y células plas-
maticas. Lascélulas eran positivas a S-100/CD1ay negativas
a mieloperoxidasa y CD-117y mostraban bajo indice prolife-

rativo. Ante estos hallazgos se concluy6 el diagnéstico histo-
I6gico de histiocitosis sinusalde células de Langerhans(HCL)
(“gs. 3 A-D). Portal motivo se suspendidel tratamiento con
acitretino y seinicié tratamiento con vinblastina (6 mg/m 2)
en bolos por via endovenosadurante 6 semanasy prednisona
40mg/m?/dia via oral 4 semanasy posterior pauta descen-
dente, con mejoria de su clinica basal. Tras un seguimiento
de 3 mesesel paciente se encuentra asintomatico.

Afectacién ganglionar por la histiocitosis de células de Langerhans(A [H-E x 2]), senossubcapsularesocupadosy expan-

didos por una poblacién celular predominantemente mononuclear con algunos eosiné“los (B [H-E x 20]). Un mayor aumento (C
[H-E x 40]) permite ver en detalle los eosind“los ("echas) y los nucleos elongados con hendiduras o plegamientos de las células de
Langerhans(D [CD1a] x 10). Expresion positiva de CD1laen las células de Langerhans.
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La eritrodermia, como estado patolégico de la piel, se
produce cuando al menos el 90%de la misma se encuen-
tra afectada. Sudiagndstico etiolégico escomplejo *.Cuando
cursa de manera insidiosa, es resistente al tratamiento, el
paciente experimenta una pérdida de peso mas o menos
acentuada o hay una ausencia de dermatosis previa el
dermato6logo debe estar en alertar ante la posibilidad de
una neoplasia subyacente?. La histologia es inespeci“ca,
y si bien puede haber hallazgos propios de la enfer-
medad primaria a menudo el diagnéstico etiolégico es
desconocidc®.

LaHCLesuna entidad relativamente infrecuente, carac-
terizada por la proliferaciéon oligoclonal de células de
Langerhans. Suincidencia es desconocida’ y su diagnostico
complejo. Desdeel punto de vista cutdneo se han descrito
presentaciones que se asemejan>° al pioderma gangrenoso,
granuloma anular, amebiasis, xantomas eruptivos o verru-
gasplanas, entre otros. La HCLpuede afectar a uno o varios
6rganos, lo cual marcara el pronéstico y el tratamiento. Se
ha descrito su asociacion con neoplasias sélidas, linfomas o
leucemias, y su origen comun con neoplasias hematoldgicas
ha sido ampliamente discutido "2.

Existen diferentes estrategias terapéuticas en el manejo
de la HCL en los pacientes adultos, determinadas por el
nimero de érganos afectados y por el curso clinico de la
enfermedad. En nuestro caso, aunque solo habia afecta-
cion inicial linfatica, se decidié una terapéutica agresiva,
ya que se considera que aquella reduce considerablemente
la morbimortalidad tal y como marcan las guiasde practica
clinica de la Sociedad para la Evaluaciéony Tratamiento de
los DesdrdenesHistiocitarios °.

Tansolo en la serie presentada por Li et al. '° se hace refe-
rencia a la eritrodermia como forma de presentacion inicial
de HCL, como ocurrid en nuestro caso. El principal incon-
veniente en el abordaje de nuestro paciente fue el tiempo
transcurrido entre la aparicion de la eritrodermia y las ade-
nopatias, cuyo estudio histolégico permiti6 el diagnostico
de“nitivo, siendo todos los hallazgos hasta entonces ines-
peci“cos. Creemos importante insistir en la repeticion de
pruebas complementarias y reevaluacion estrecha de este
tipo de pacientes, con eritrodermias de curso clinico atipico
y mala respuesta terapéutica.
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