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Langerhans cell sarcoma with intraocular infiltration: First report about a
case
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Resumen

Se presenta un caso clinico de Sarcoma de Células de Langerhans con infiltracion intraocular
en ambos 0jos. Se trata de un caso raro; con base en la revision de la bibliografia, se trata del
primer caso en publicarse. El sarcoma es de mal prondstico para la vida por la falta de respuesta
a la quimioterapia. En este caso un 0jo ya no tenia visién, por seclusion pupilar y despren-
dimiento seroso de la retina, asi como turbidez vitrea; el ojo contralateral conservd buena
agudeza visual, con medicamentos hipotensores por glaucoma secundario, hasta que fallecié.
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Abstract

We report a case of a Langerhans’ cell sarcoma with bilateral intraocular infiltration. This is an extremely
rare case, to our knowledge the first to be reported in the world’s literature. In our patient there was no
vision in one eye due to pupillary seclusion, serous retinal detachment and vitreous haze; the other eye
retained good visual acuity with antihypertensive drugs for secondary glaucoma until the patient’s demise.
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Introduccion

El sarcoma de células de Langerhans es una prolife-
racién neoplisica de células de Langerhans (CL) con
caracteristicas citologicas marcadamente malignas.
Se puede considerar una variante de alto grado de la
histiocitosis de células de Langerhans, aunque puede
presentarse de novo. Es un tumor muy raro y en la bi-
bliografia existen muy pocos casos publicados. Afecta
principalmente a la piel y rapidamente infiltra gan-
glios linfiticos, hueso, pulmén bazo e higado. Tiene
un comportamiento agresivo por lo que su prondstico
es muy malo. Con frecuencia, el diagnostico correc-
to resulta dificil. Desafortunadamente, estas neopla-
slas se reconocen primero como una reactivacion de
una proliferacién benigna de estas células o de otros
procesos malignos, como linfomas, carcinomas y
melanomas. Actualmente, métodos especiales como
la inmunohistoquimica o el examen del tejido con
microscopio electrénico, son indispensables para un
diagnéstico adecuado. Se utilizan varios anticuerpos
que reaccionan con monocitos, linfocitos y macro-
fagos, principalmente CD21, CD35, S-100, CD68,
CD1a, CD205 (langerina), CD20, CD3, CD4 v li-
sozima. En ocasiones es necesario extender el panel
de anticuerpos para excluir la posibilidad de otras
neoplasias.

La clasificacién de esta neoplasia sigue contro-
versial, debido a la extremada rareza de su presenta-
cibén y la terminologia variable utilizada en diferentes
publicaciones. Se reconocen en la Clasificacién de la
Organizacién Mundial de la Salud sobre histiocitos y
células dendriticas (Tabla 1).!

La evolucién clinica de las neoplasias derivadas
de histiocitos y células dendriticas es muy variable y
dificil de predecir. La proliferacion neopldsica de las
células de Langerhans, presenta un amplio espectro
clinico dependiendo del tipo del proceso. Por ejem-
plo, la histiocitosis de células de Langerhans, espe-
cialmente en la forma localizada de la enfermedad,
generalmente tiene un buen prondstico. Sin embar-
go, la proliferacién neoplasica de las CL con hallazgos
francamente malignos se clasifica como una variante
sarcomatosa conocida como Sarcoma de Cé¢lulas de
Langerhans (SCL). Esta es una enfermedad muy rara
y generalmente agresiva con poca respuesta a la qui-
mioterapia.

Al andlisis con microscopio, el sarcoma de CL
estd formado por una proliferacién de células gran-
des con caracteristicas citologicas malignas evidentes
y pleomorfismo importante. El indice mitdtico es alto
y el infiltrado de linfocitos y eosindfilos es escaso.
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Tabla 1. Clasificacién de la OMS de las neoplasias de histiocitos y cé-
lulas dendriticas.

Neoplasias de macréfagos/histiocitos:
* Sarcoma histiocitico

Neoplasias de células dendriticas:

* Histiocitosis de células de Langerhans

* Sarcoma de células de Langerhans

e Sarcoma/tumor de células dendriticas interdigitantes
¢ Sarcoma/tumor de células foliculares dendriticas

* Sarcoma de células dendriticas, sin especificar

La deteccidon de la proteina S-100 y la positividad a
CD1a apoya el diagnéstico de sarcoma de células de
Langerhans. Aquellos casos en los que no se observan
granulos de Birbeck pueden representar sarcoma de
células de Langerhans o sarcomas histiociticos con
diferenciaciéon de células de Langerhans.?*

Se presenta el caso de una paciente joven con
SCL, inicialmente localizado en la piel que posterior-
mente se disemind y produjo infiltracién intraocular
en ambos 0jos.

Presentacion del caso

Mujer de 23 afios de edad, con lesiones subcutineas
nodulares, indoloras y adenopatias, con dos afos de
evolucidn. Se estudid en el servicio de Hematologia
del Hospital General de México en octubre de 2008.
Los estudios de imagen mostraron adenopatias sub-
mandibulares, axilares ¢ inguinales ¢ infiltracién
del sistema nervioso central. La biopsia ganglionar
report6 proliferacion de células grandes con nicleos
irregulares, pleomorfismo moderado y abundante
citoplasma cosinéfilo. La inmunomarcacién de las
células senal6: expresion difusa e intensa de PS100,
CD-12 positivo, Ki 67positivo en 40% y CD 38% en
forma débil y multifocal. Con los hallazgos descritos
se integrd el diagnoéstico de SCL. La paciente recibid
dos ciclos de quimioterapia antineoplasica con mes-
na, ifosfamida, adriamicina y dacarbazina (MAID),
con buena tolerancia inicial. Sin embargo, cursd con
progresion de las lesiones dérmicas por lo que se ini-
ci6 esquema alternativo con bleomicina, etopdsido
y prednisona; recibi6 seis ciclos y dosis de manteni-
miento con purinetol y metotrexato.

Hallazgos oftalmoldgicos: La paciente acudié en
mayo del 2009 al servicio de Oftalmologia del Hos-
pital General de México por notar, desde un afio
antes, baja de visiéon del ojo izquierdo (OI), llegan-
do a ver s6lo movimiento de manos con el mismo.
En las primeras consultas le diagnosticaron glaucoma



Figura 1. Retina periférica del ojo derecho. Se observa una formacién
blanquecina que emerge de una vena y se acompana de elementos pe-

quenios como en “cascada”, que corresponde a infiltrado de células de

Langerhans.

de angulo cerrado intentando hacer iridolisis en am-
bos ojos. Posteriormente fue enviada a la Clinica de
Uveitis donde se observaron los siguientes datos:

Agudeza visual (AV): Ojo derecho (OD) 20/40y
OI: sin percepcion de luz (NPL) La presion intraocu-
lar (PIO): OD 28 mmHg OI hipoténico. La cérnea
del OD con precipitados finos blancos, en cimara an-
terior se observd fendmeno de Tyndall 3+ en ambos
o0jos, con células blanquecinas 2+, sinequias posterio-
res en dos meridianos y aspecto de depositos blanque-
cinos en todo el estroma del iris, con huellas de laser
en una cripta. En el fondo de ojo del OD la papila
optica se observo con excavacion (.7, envainamientos
inferiores con una banda preretiniana que llega a la
periferia inferior (Figuras 1y 2).

La pupila izquierda mostr6é seclusion por si-
nequias posteriores, con retracciéon de la cdmara
anterior. Ecografia del OI: vitreo organizado con
multiples bandas fibrosas que determinan un des-
prendimiento de retina (DR) seroso de aspecto trac-
cional con aumento del grosor coroideo.

El estudio citolégico de la paracentesis de la ca-
mara anterior, mostré abundantes histiocitos. Se
diagnosticé: infiltracién intraocular de SCL en
ambos ojos, con glaucoma secundario por azolve
trabecular en OD y desprendimiento de retina seroso
con seclusion pupilar del OL

Tratamiento: Para el OD: brinzolamida cada ocho
horas, betaxolol cada 12 horas, prednisolona cada
dos horas. Para el OI: atropina cada noche y
dexametasona cada dos horas. Una semana después se
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Figura 2. Imagen fluorangiogrifica de la retina periférica del ojo de-

recho; existen datos de vasculitis con fuga del material de contraste de

una de las venas.

aplicé dexametasona periocular en OD, manteniendo
la presién intraocular en 20 mmHg. En Hematologia
se 1nici6 quimioterapia intratecal, pero persisticron
las células en la cimara anterior y la presion intrao-
cular se increment6 a 38 mmHg, por lo esta razén se
agregd triple terapia hipotensora ademas de la pred-
nisolona. La paciente acudié a visita a Oftalmologia
por ultima vez el primero de septiembre (cinco meses
después) con 16 mmHg en OD, mientras continuaba
con la misma terapia topica. Continud con progre-
si6n de la enfermedad a cuerpos vertebrales y fallecid
por insuficiencia respiratoria en octubre de 2009.

Discusion

Manifestaciones oftalmoldgicas de la histiocitosis de células de
Langerhans: La manifestacion oftalmologica mas co-
mun en la histiocitosis de células de Langerhans es
la proptosis unilateral o una protuberancia a nivel del
hueso frontal, debido a su efecto de masa; y a su vez,
produciendo alteraciones en la movilidad ocular.’
Las alteraciones neurooftalmologicas son poco
comunes, sin embargo, se han descrito hallazgos como
papiledema, atrofia de nervio optico y sindrome de
seno cavernoso. A nivel intraocular, una forma rara
de presentacidn, se han informado manifestaciones
tales como un foco aislado de la enfermedad o como
parte de una enfermedad diseminada. Los infiltra-
dos de células de Langerhans patologicas se pueden
desarrollar sobre la superficie del ojo de una forma
similar a discretos nodulos o infiltrar el tracto uveal.
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Las células patoldgicas de la histiocitosis de células
de Langerhans en la cdmara anterior o en el vitreo
son facilmente confundidas con un cuadro de uveitis.
Seguin sea su localizacion, la histiocitosis de células
de Langerhans puede simular una iritis, iridociclitis
o una coroiditis. Se ha descrito el glaucoma secun-
dario de dngulo abierto, lo cual se ha atribuido a una
obstruccién del flujo del humor acuoso por las células
de Langerhans. Otras manifestaciones que pueden
llegar a presentarse incluyen: tlcera corneal, hifema
espontaneo, escleritis posterior y desprendimiento de
retina.®”

Sarcoma de células de Langerhans: Delabie J y co-
laboradores, publicaron un caso con una neoplasia
histiocitica de células de Langerhans en una mujer de
23 anos de edad, sustentado en estudios de inmuno-
histoquimica, microscopia electronica y analisis ge-
notipico para diferenciarlo de un melanoma maligno
o bien de un linfoma anaplasico de células grandes.
Lo consideran muy raro, siendo muy pocos los casos
reportados en la bibliografia médica."

Comentario

En el caso que presentamos, la infiltracion intraocu-
lar fue la expresion de este tipo de tumor; las célu-
las en la camara anterior se observaron en cada visita
como elementos blanquecinos redondos circulando
en el humor acuoso y su efecto de azolve trabecular
fue el incremento de la presion intraocular hasta 38
mmHg, El dafio del OI se desarroll6 previamen-
te con una iritis que llevo a la seclusion pupilar, que
no produjo hipertensiéon ocular por el DR seroso
demostrado en la ecografia. Si la paciente hubiera
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sobrevivido mds tiempo, probablemente el OD hu-
biera terminado igual ya que la infiltracién intraocu-
lar se estaba produciendo como lo demuestra la ima-
gen de la retina periférica.

La importancia de este caso es conocer una
de las posibles manifestaciones oculares del SCL,
ya que se comportd como una histiocitosis in-
filtrando intraocularmente ambos ojos. Cuando
lleg6 ala clinica de Uveitis, se trabajoé en conjun-
to con el servicio de Hematologia para evitar la
pérdida de visién de la paciente, desafortunada-
mente estos casos son de mal prondstico para la
vida, como sucedid en la paciente que presenta-
mos. De momento se puede considerar este caso
clinico como el primer caso reportado de SCL
con infiltracién intraocular.
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