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Resumen

El sarcoma de células de Langerhans (SCL) es una
patologia poco frecuente con mal prondstico. El
diagnostico depende principalmente de la anatomia
patologica e inmunohistoquimica. No existe un li-
neamiento estandarizado de tratamiento quimiote-
rapico, lo cual dificulta el manejo de estos pacien-
tes. Presentamos un caso de una paciente femenina
que presentd evolucion torpida pese a los multiples
tratamientos no pudiendo beneficiarse de terapias
blanco especificas.

Abstract

Langerhans cell sarcoma is a rare malignant disease
with poor prognostic. The diagnosis mainly depends
on histopathological evaluation and immunohisto-
chemistry. There is no standardized guide to chemo-
therapy treatment, which makes it difficult to man-
age these patients. We present a case of a female
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patient who presented a torpid evolution despite of
the application of multiple treatments, being unable
to get benefit from targeted therapies.

Introduccion

El sarcoma de células de Langerhans (SCL) es una
neoplasia hematopoyética histiocitica derivada de
células dendriticas de la epidermis. Es una patologia
poco frecuente, con comportamiento clinico agresi-
vo, citologia atipica y mal prondstico®.
Generalmente afecta al sexo femenino, con compro-
miso de ganglios linféticos (50%) como asi también
sitios extranodales: piel (60%), huesos, médula dsea,
etc. Presenta caracteristicas de malignidad con rapido
crecimiento, invasion local y frecuente recurrencia y
metastasis. Las células neoplasicas son caracteristica-
mente positivas para CD1a, S100 y CD207 (langeri-
na) en el estudio anatomopatologico!->:

Dada la baja frecuencia de la patologia no existe un
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estandar claro de tratamiento. Se han utilizado es-
quemas simil CHOP y sus variantes, con resultados
desalentadores. La combinacioén con radioterapia y
escision quirdrgica mostrd beneficios en el control
de la enfermedad localizada. Se propone el trasplan-
te de médula 6sea como tratamiento con mejores
resultados de la enfermedad diseminada®®. Se han
investigado en los ultimos afios nuevos tratamientos
blanco especificos. Los pacientes con la mutacion
V600E del oncogén BRAF pueden beneficiarse con
esta estrategia. Esta mutacion estd presente en un
38-57% de los casos de SCL®.

El pronéstico empeora con la diseminacion de la
enfermedad. La supervivencia global especifica a
la enfermedad es 58% al afio y 28% a 5 afios. La
supervivencia libre de enfermedad es 25% al afio y
18% a 5 anos9.

Caso clinico

Paciente femenina 56 afios consult6 por guardia por
pérdida de peso y tos seca de un mes de evolucion.
Se realiz6 laboratorio que evidenci6 anemia de tras-
tornos cronicos, leucocitosis con formula conser-
vada y LDH normal. En la radiografia de toérax se
observo ensanchamiento mediastinal (Imagen 1). Se
realizé PET-TC que mostr6 una masa expansiva vo-
luminosa en mediastino posterior: 13.2 x 9.1 x 9.4
cm SUV 10.2 (Imagen 2.A). Se realizo biopsia de la
masa mediastinal, que inform¢ tejido fibroconecti-
vo con extenso infiltrado inflamatorio histiocitario
y eosindfilos entremezclados, con histiocitos de
mediano y gran tamafio con nucleos arrifionados y
en acumulos (Imagen 3). Inmunohistoquimica: po-
sitivo para CD163, CDl1a, S100, langerina y CD4,
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Ki 67: 8%. Compatible con sarcoma de células de
Langerhans (Imagen 4). Biopsia de médula 6sea:
hiperplasia mieloide y megacariocitica.

Se decidi6 inicio de quimioterapia con esquema
DA-EPOCH (etoposido, vincristina, doxorrubicina,
ciclofosfamida y prednisona, en dosis ajustadas).
Completé 3 ciclos sin complicaciones. Debido a
persistencia de sintomas se solicitdé PET-TC, que
mostrd persistencia de la masa expansiva conocida
en mediastino posterior con leve incremento en la
actividad y en el tamafio: 15.7 x 9.8 x 8.4 cm SUV
11.7 (Imagen 2.B).

Se decidié nueva biopsia de masa mediastinal y,
debido a la complejidad del diagndstico, se realizo
una consulta internacional que informé sarcoma de
células de Langerhans con intensa reaccion histio-
citica asociada, confirmando el diagnodstico anato-
mopatoldgico. Se realizdé estudio molecular de la
mutacion V60OE del oncogén BRAF con resultado
negativo. Se realiz6 consulta para definir conducta
terapéutica. De acuerdo a la recomendacion la pa-
ciente realizd6 bendamustina con respuesta parcial,
PET-TC masa de 9.3 x 2.7 x 7.1 cm SUV 8.3, con
estado funcional 0 (Imagen 2.C). Se intentd luego
de manera sucesiva nueva reseccion quirtrgica, ra-
dioterapia sobre la masa residual, sin respuesta evi-
denciada por PET-TC (Imagen 2.D). Se evaluaron
tratamientos con el objetivo de obtener estabilidad
de la enfermedad, sin comprometer la calidad de
vida de la paciente. Segun reportes de casos y con-
sulta externa inici6 talidomida, evoluciond con au-
mento de la masa tumoral con compromiso de luz
esofagica. Se coloco stent, suspendid tratamientos
oncoldgicos y continud con cuidados paliativos.

Imagen 1. Radiografia de torax frente

60

HEMATOLOGIA * Volumen 23 N°3: 59-62, 2019



SARCOMA MEDIASTINAL DE CELULAS DE LANGERHANS. REPORTE DE CASO

¢ '€
¢ " t-..;#&._ﬂ; - _.,..{'

; i \ - -
Septiembre 2018 Enero 2019

Enero2018  Junio 2018
.‘]. ::w... ,v’\‘_'fl C ‘:'*;-‘?‘ { - f__-.?_\ 1 ,L 4 -:.__,.ﬂ?"-._ I,
:: #'ﬁf :'_ .:I } .. | r" *r* \ .. .' A -

] 1 .I P : ‘ : & [ e

[
!
i
L] . '

Imagen 2. PET-TC

Imagen 3. H&E

Imagen 4. [HQ CDla

HEMATOLOGIA « Volumen 23 N° 3: 59-62, 2019



Discusion

El SCL es una enfermedad de muy baja incidencia,
se han reportado en la literatura apenas 66 casos'".
Es altamente agresiva, con rapida progresion y mal
prondstico, por lo que es importante su diagnosti-
co precoz. El mismo se basa principalmente en la
anatomia patologica e inmunohistoquimica caracte-
risticas, requiriendo de un patdlogo experto!>. No
existe un lineamiento estandarizado de tratamiento
quimioterapico, lo que dificulta el manejo clinico
de estos pacientes en la practica cotidiana, aun mas
ante la falla a esquemas de primera linea.
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Tal como describe la literatura, present6d evolucion
torpida pese a los multiples tratamientos instaura-
dos segtin experiencias publicadas y recomendacio-
nes de expertos; no pudiendo beneficiarse de terapia
blanco especifica por no tener mutacion del V60OE
del gen BRAF®4),

Es relevante participar en sociedades cientificas y
de pacientes que nuclean a estas patologias infre-
cuentes para poder estimular el avance en la inves-
tigacion de las mismas y eventuales mejoras en las
estrategias terapéuticas basadas en evidencia.
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