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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una neoplasia infrecuente, de origen desconocido, vinculada con neoplasias y enfer-
medades autoinmunitarias. Presenta manifestaciones y localizaciones diversas con afectacién unifocal o multifocal. En 1953, Lichtenstein
establecio el término histiocitosis X para englobar tres enfermedades relacionadas con la presencia de células de Langerhans: granuloma
eosinofilico de hueso, enfermedad de Hand-Schuller-Christian y enfermedad de Letterer-Siwe. En 1973, Nezelof propuso el término histio-
citosis de células de Langerhans. Se comunica el caso de una mujer de 24 afios, con nédulo tiroideo derecho. Se realizé puncion aspirativa
con aguja fina, cirugia y biopsia intraoperatoria. Se diagnosticé carcinoma papilar. Simultaneamente se remitieron paratiroides derecha,
I6bulo tiroideo izquierdo y vaciamiento cervical anterior. El estudio diferido no mostré anormalidades en el I6bulo tiroideo izquierdo y la
paratiroides derecha. El vaciamiento cervical anterior evidencié restos timicos libres de dafio carcinomatoso, con proliferacion difusa de
células de citoplasmas amplios y nucleos vesiculosos hendidos, rodeada por eosindfilos. La inmunohistoquimica (IHQ) con CKAE1-AE3
(Zimed), S100 (Zimed) y CD1a (Dako) mostré positividad para S100 y CD1a. La morfologia e IHQ correspondian con HCL. La localizacién
timica como lugar exclusivo es inusual y la asociacién con CPT se ha consignado sélo en ganglios linfaticos cervicales. Hasta el momento
no tenemos conocimiento de que se hayan comunicado en la bibliografia hallazgos similares.
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ABSTRACT

Langerhans’ cell histiocytosis (LCH) is an unusual neoplasm of unknown etiology, associated with neoplasms and autoimmune diseases.
It has diverse manifestations and localizations, and may be uni or multifocal. In 1953, Lichtenstein established the term histiocytosis X,
to include three related diseases with the presence of Langerhans’ cells: eosinophilic granuloma, Hand-Schuller-Christian and Letterer-
Siwe diseases. In 1973, Nezelof suggested the term Langerhans’ cell histiocytosis. This paper reports the case of a 24-year-old female,
with a nodule in the right thyroid lobe attended to consultation. Fine needle aspiration, surgery and frozen section were performed. The
diagnosis was papillary carcinoma (PTC). Right parathyroid gland (RP), left thyroid lobe (LTL) and anterior cervical lymph nodes (ACLN)
were removed. The delayed analysis did not showed abnormalities in LTL and RP. The ACLN specimen showed thymus remnants with-
out carcinomatous involvement, and a diffuse proliferation of cells with wide cytoplasm and grooved nuclei, surrounded by eosinophils.
Immunohistochemistry (IHC) for CKAE1-AE3 (Zimed), S100 (Zimed) and CD1a (Dako), showed positivity for both S100 and CD1a. The
morphology and IHC corresponded to LCH. Thymic involvement as an exclusive localization is unusual, and the association with PTC has
only been reported in cervical lymph nodes. So far we are not aware of any reported similar cases in the literature.
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a histiocitosis de células de Langerhans es una

rara afeccion, cuya causa es desconocida.!? Es-

tudios con receptores androgénicos vinculados

con el cromosoma X han demostrado que la
proliferacion es clonal.?
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Se ha descrito en relacién con neoplasias hematoldgi-
cas (linfomas no Hodgkin y Hodgkin),*adenocarcinomas
(mama, pulmoén), sarcomas y con enfermedades auto-
inmunitarias, como la miastenia grave.>® La incidencia
anual es de aproximadamente 0.5-5.4 casos por un
millon de personas, afecta con mayor frecuencia al sexo
masculino.”

Fue descrita por primera vez en 1939 por Andrews.*
En 1953 Lichtenstein estableci6 el término histiocitosis
X, para englobar tres enfermedades relacionadas con la
presencia de células de Langerhans: granuloma eosinofi-
lico de hueso, enfermedad de Hand-Schiiller-Christian y
enfermedad de Letterer-Siwe. En 1973, Nezelof propuso
el término histiocitosis de células de Langerhans para
denominar esta enfermedad.’
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Puede presentar manifestaciones y localizaciones
diversas, con afectacion unifocal o multifocal (uni o
multisistémica)."!

La localizacion timica exclusiva es inusual.!*!? La afec-
tacion tiroidea es infrecuente, registrandose so6lo aislados
casos diagnosticados.>¢ Se asocia frecuentemente con otras
enfermedades tiroideas, entre ellas tiroiditis linfocitica, lo
que sugiere un origen reactivo. La evolucion en estos casos
es indolente, lo que genera dificultades en el diagnostico
diferencial con carcinoma escasamente diferenciado de
tiroides. "

La asociacion con carcinoma papilar tiroideo ha sido
consignada, habiéndose detectado histiocitosis de célu-
las de Langerhans en ganglios linfaticos cervicales de
drenaje.!*!3

La rareza de la enfermedad y la infrecuente localiza-
cion, junto con el hallazgo casual en el contexto de una
cirugia por enfermedad neoplésica de origen tiroideo,
motivan la comunicacion de este caso.

COMUNICACION DEL CASO

Comunicamos el caso correspondiente a una paciente de
24 afos de edad, quien consultd por una masa nodular
palpable ubicada en el 16bulo tiroideo derecho.

Se realizo puncion aspirativa con aguja fina, cuyo resul-
tado fue carcinoma papilar. Posteriormente se efectuaron
cirugia y biopsia intraoperatoria del 16bulo derecho de 6
X 4 X 4 cm, con neoformacion bien delimitada de 5 cm,
correspondiente a carcinoma papilar (Figura 1).

Figura 1. Carcinoma papilar de tiroides.

Simultaneamente se remitieron paratiroides homo-
lateral, l1obulo tiroideo izquierdo de 4 X 3 X 1.5 cm y
vaciamiento cervical de compartimento anterior en el cual
se identificaron cuatro formaciones de aspecto ganglionar
desde 0.5 hasta 1 cm.

El material fue fijado en formol buffer y procesado
segln técnicas de histo e inmunohistoquimica.

El estudio diferido no mostré alteraciones histopato-
logicas en el 1obulo tiroideo izquierdo ni la paratiroides
derecha. El material correspondiente a vaciamiento cer-
vical del compartimento anterior evidencio restos timicos
libres de afectacion carcinomatosa, con reemplazo parcial
por proliferacion difusa de células de citoplasmas amplios
y nucleos vesiculosos hendidos, rodeada por abundantes
eosinoéfilos (Figuras 2 a 5).

Figura 2. Tejido linfatico laxo, en el que se observa imagen corres-
pondiente a corpusculo de Hassall.

Figura 3. Corpusculo de Hassall formado por células aplanadas,
dispuestas concéntricamente, alrededor de un area eosindfila
central.
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Figura 4. Infiltracion difusa de células grandes eosindfilas, con
nucleos vesiculosos, hendidos y reniformes.

Figura 5. Proliferacion constituida por abundantes células de Lan-
gerhans y numerosos polimorfonucleares eosindfilos intercalados.

Se efectudé IHQ con CKAE1-AE3 (Zimed), S100 (Zi-
med) y CD1a (Dako), que mostroé positividad intensa para
S100 y CDla (Figura 6).

Figura 6. Marcador especifico de inmunohistoquimica: CD1a.

Las caracteristicas morfologicas e IHQ corresponden
con el diagnostico de histiocitosis de células de Langer-
hans.

La paciente actualmente se encuentra en seguimiento
clinico, con estudios complementarios en busqueda de
afectacion multisistémica por dicha enfermedad, asi como
padecimientos asociados.

CONCLUSION

Consideramos la presentacion de nuestro caso de hallazgo
meramente casual, debido a que la asociacion entre his-
tiocitosis de células de Langerhans con carcinoma papilar
tiroideo se ha consignado sélo en ganglios linfaticos
cervicales, sumado a lo inusual de la localizacion timica
como sitio exclusivo.

Larevision de la bibliografia obliga al patélogo a alertar
al clinico sobre la importancia de la evaluacion y segui-
miento periddico del paciente, a fin de descartar posibles
anomalias mulitisistémicas vinculadas con la histiocitosis
de células de Langerhans.

Hasta el momento no tenemos conocimiento de que se
hayan comunicado en la bibliografia hallazgos similares.
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