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RESUMEN

El compromiso del tracto genital femenino por la Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) muy raro, desde su descripcion inicial
sehainformado enlaliteratura casos individualesy series pequeiias. El compromiso a este nivel es variado, puede ser solitario vulvar, vaginal
y/o cervical, o, concomitante con otras lesiones sistémicas, 6seas o con diabetes insipida, este compromiso a determinado cuatro patrones
de presentacién clinica que han sido agrupados, igualmente se han establecido criterios de microscopica de luz, inmunohistoquimica y
microscopia electrénica para el poder realizar el diagnostico definitivo de esta entidad. La historia natural de la HCL es impredecible, al
igual quelo eslarespuesta al tratamiento. Recientemente en el Instituto Materno Infantil (IMI) y el Instituto Nacional de Cancerologia (INC)
de Bogota fueron diagnosticados tres casos nuevos, los cuales son la base de nuestra presentacién y la revision de la literatura.
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SUMMARY

The Langerhans cell Histiocytosis of the female genital tract is rare. Since first described , few cases have been reported in the medical
literature. In the female genital tract, the Langerhans cell histiocytosis (LCH), can affect the vulva, vagina and the cérvix, alone, or can
associate with other manifestations like Diabetes Insipid or bone lesions. This disease can presentin 4 different clinical ways. Specific features
have been identified with light microscopy, inmunihistochemistry and electron microscopy that confirm the diagnosis of this LCH. The
Clinical course and the response to the treatment are variable. In this article we report 3 cases diagnosed in the “Materno Infantil Institute”

-and “ National Cancer Institute ¢ in Bogota and make a review of literature.

KEY WORDS: Langerhans cell histiocytosis, Female genital tract, Diabetes Insipid.

Introduccién

La Histiocitosis de células de Langerhans (HCL),
denominada anteriormente en la literatura médica, como
Histiocitosis de células X, es una entidad poco frecuente,
que incluye una variedad de enfermedades, que tienen en
comtn, la proliferacién clonal anémala de una linea
celular, que desde el punto de vista morfolégico,
histoquimico e inmunofenotipico es similar a las células
de Langerhans (1-2). Es de anotar que el compromiso del
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tracto genital femenino (TGF) por la HCL es muy raro,
vino a ser descrito por primera vez en el afio de 1939 por
Andrews, desde entonces se han informado casos indivi-
duales y series pequeiias. El compromiso a este nivel es
variado, puede ser solit2rio vulvar, vaginal y/o cervical,
0, concomitante con otras lesiones sistemicas, dseas o
con diabetes insipida, los cuales pueden preceder por
meses o aun afios al compromiso genital. Recientemente
en el Instituto Materno Infantil (IMI) y el Instituto
Nacional de Cancerologia (INC) de Bogota fueron diag- .
nosticados tres casos nuevos, los cuales son la base de
nuestra presentacion.

Presentacion de los casos

Caso No. 1

Mujer de 34 afios de edad G1 P1 A0, quien ingreso al
servicio de sépticas del IMI en julio de 1998 por presentar
lesiones nodulares, eritematosas, redondeadas y ulcera-
das localizadas en la vulva, las cuales tenian tendencia a
confluir y se extendian hasta el introito vaginal (Foto
Nol). El estudio inicial de la secrecidn de estas lesiones
revelo la presencia de diplococos gram negativos
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intracelulares y extracelulares, con estos hallazgos y el
aspecto clinico de las lesiones se sospech6 una Enferme-
dad de Transmisién Sexual (ETS), Chancroide Vs Herpes
genital sobreinfectado, se le inicid tratamiento antibiti-
co. Ante la falta de mejoria y la aparicién de nuevas
lesiones en la vulva y la cavidad oral (Foto No. 2), fue
valorada por el servicio de Dermatologia del HSJD
quienes plantearon como diagndsticos iniciales una en-
fermedad metastdsica, granuloma inguinal, condiloma
lata, pénfigo vegetante y amibiasis cutdnea, le fue reali-
zada una biopsia cuyo informe de anatomopatolégico fue
HCL en el tracto genital inferior (vulva). Como antece-
dentes tenia un parto hacia 13 afios y un solo compafiero
sexual. Habia sido vista en el Hospital San Juan de Dios
(HSJD) en la consulta de endocrinologia en Junio de
1997 por un cuadro de 4 afos de evolucién de oligo-
amenorrea asociada a secrecién escasa por el pezon,
oleadas de calor, piel seca y disminucién del vello pibico
y axilar, en los tdltimos meses dicha sintomatologia se

Foto 0020i01
LESIONES ULCERADAS IRREGUALES DE BORDES
Y FONDO ERITEMATOSO CONFLUENTES
LOCALIZADAS A NIVEL DEL INTROITO VAGINAL
(Caso No 1)

Foto 0020103
CELULAS DE LANGERHANS BIEN DIFERENCIADAS
DISPUESTAS DANDO UN PATRON SINCITIAL
(Caso No 1) (H&E - 10 X).
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habfa acompafiado de polidipsia y poliuria. En ese enton-
ces le fue documentado una hiperprolactinemia y un
hipotiroidismo junto a niveles bajos de hormonas gona-
dotropas, por lo cual, se le realizo TAC cerebral, que
mostré una masa hipercaptante hipotaldmica quiasmatica
y una Resonancia magnética (RM) con contraste que
inform6 una lesién neopldsica del quiasma dptico con
dimensiones maximas de 20 x 18 mm, muy probablemen-
te de origen glial: Glioma del quiasma Optico. Fue
llevada a cirugia en julio de 1997 para realizar biopsia
obteniéndose escaso material; el estudio histologico de
este material revelo una gliosis reactiva. Durante el
postoperatorio presentd alteracién hidroelectrolitica,
asociada a gasto urinario elevado, que fue interpretado
como secundario a una diabetes insipida, o a sobredo-
sificacion de esteroides. Por persistencia de la sinto-
matologia endocrinoldgica se le dio suplencia hormonal
(Bromocriptina y Provera), con mejoria parcial.

Foto 0020i02
PLACAS ERITEMATOSAS LOCALIZADAS A NIVEL
DEL PALADAR DURO

(Caso No 1)
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Foto 0020104
EVIDENCIA DE POSITIVIDAD EN LAS CELULAS
TUMORALES CON EL ANTICUERPO CD1A
(Caso No 1)
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Caso No. 2

Mujer de 55 afios de edad vista en el INC desde 1983
por una lesidn litica a nivel supra-acetabular derecho la
cual fue diagnosticada como Histiocitosis X. A su vez la
paciente presentaba un cuadro de varios afios de evolu-
cién de polidipsia y poliuria, documentado en los exdme-
nes paraclinicos por lo cual ademds se le realizé el
diagnéstico de Diabetes insipida asociada a Histiocitosis
X y se le inicio manejo con tiazidas. Cinco meses
después, en un control radioldégico, se evidencio compro-
miso poliostético, por la extensién del compromiso se
inicio manejo con quimioterapia (Vinblastina +
Ciclofosfamida). Posteriormente, la paciente presentd
periodos de remisién y recaida. Ademds de la diabetes
insipida, no se evidencio otra alteracién de las hormonas
hipofisiarias. Por persistencia del compromiso dseo, la
paciente se sometié nuevamente a quimioterapia
(Ciclofosfamida, Vinblastina, Prednisona), con remisién
parcial del proceso, y mejoria sintomdtica sin embargo
las lesiones fueron refractaria al tratamiento por lo que se
le dio un nuevo régimen quimioterapéutico, adicionando
Adriamicina, a pesar de lo cual no se vio remisién total
de la entidad. Después de nueve afios, la paciente presen-
t6 resolucién de la sintomatologia ésea inicial, no obs-
tante, aparecieron unas lesiones dérmicas de caricter
papular en el abdomen y nuevas lesiones dseas bilatera-
les localizadas en el trocanter femoral. El estudio
histopatolégico informé compromiso por Histiocitosis
X. Recientemente se documento control del la Diabetes
insipida y un hipotiroidismo subclinico (Elevacién de la
TSH, con T4 normal). Fue remitida a Ginecologia para
valoracién por menopausia y se le encontré en el examen
fisico 2 lesiones ulcerativas cerca de la horquilla vulvar,
las cuales tenian 8 meses de evolucién. El estudio
anatomopatolégico de estas fue informado como com-
promiso de la vulva por una HCL.

Caso No 3

Mujer de 36 afios de edad quien fue remitida al INC en
septiembre de 1997 con diagnostico de Carcinoma
escamocelular infiltrante del cervix. Clinicamente pre-
sentaba un cuadro de 6 meses de evolucién consistente en
dolor pélvico y sangrado inter-menstrual. Antecedentes,
menarquia a los 13 afios, ciclos de 30 x 4, FUR agosto de
1997, G2 P2 A0, un solo compaiiero sexual, planificacién
familiar DIU durante 5 afios, luego se realiz pomeroy. Al
examen ginecoldgico se evidencio cuello central, irregu-
lar y duro con miltiples ulceraciones, una de ellas
periorificial, se realizé diagnostico inicial de Carcinoma
de cervix estado IB. En los exdmenes prequirtdrgicos de
extensién se encontré ademds un nédulo pulmonar en el
l6bulo medio que se diagnostico por biopsia como
granuloma micético. Le realizaron histerectomia total
ampliada con linfadenectomia cuyo estudio histopatolégico
reporto una HCL con compromiso del cervix y la vagina
anterior. Dos meses después por compromiso residual de
la cipula vaginal le realizan braquiterapia de baja tasa. En
junio de 1998 clinicamente encuentran una lesion ulcera-
da de 0.5 cm en pared lateral de vulva. La paciente hasta
el momento no ha regresado a control.
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Discusion

Las células de Langerhans (CL) son una poblacién de
células que tienen prolongaciones citoplasmadticas
dendriticas y grandes cantidades de antigenos HLA clase II
sobre su superficie (3). Esta linea celular, que se origina en
la medula 6sea, se encuentra distribuida por todo el cuerpo,
especialmente en 6rganos linfoides y en tejidos con exposi-
cién directa al medio externo como la epidermis y las
mucosas como la cavidad oral, el tracto gastrointestinal y el
tracto genital femenino (3,4). Se ha postulado que estas
células hacen parte del sistema macrofagocitico alojado en
estas mucosas (4). Estas células estdn involucradas en
fenémenos inmunoldgicos, especificamente, aquellos rela-
cionados con la presentacién (3-4) y el procesamiento
periférico de antigenos, por tanto son esenciales para la
integridad del sistema inmune (5).

Con la coloracién de rutina (H&E) las CL son de
aspecto dendritico, de nicleos irregulares usualmente
ovoides, con plicas o hendiduras prominentes que dan el
aspecto caracteristico de ‘“grano de café”, tienen un
nucléolo poco prominente, su citoplasma es abundante y
acidoéfilo, y presentan mitosis escasas o ausentes (1,6).
Aunque este aspecto es caracteristico solo permite reali-
zar un diagndstico presuntivo, para ser confirmado se
requiere realizar estudios de inmunohistoquimica y/o
microscopia electrénica. Desde el punto de vista
inmunohistoquimico las CL reaccionan con los
anticuerpos para la adenosin trifosfatasa, la glicoproteina
timocitica CD1, la proteina S 100 y los antigenos HLA-
DR del complejo mayor de histocompatibilidad clase II
(2,4). La positividad en la reaccién con la proteina S 100
por convencidn es aceptada como una caracteristica ttil
en la diferenciacion entre Histiocitosis X y varias proli-
feraciones histiociticas del tipo no Histiocitosis X, como
el Xantogranuloma juvenil y el Reticulohistiocitoma (8).
El estudio de ultraestructura de estas células se caracte-
riza por la presencia de unos granulos intracitoplasmaticos
conocidos como granulos de Birbeck (2,4), dichos granu-
los, tienen la forma de una varilla o una raqueta de 200
a 400 nm de longitud, y 33 nm de grosor y su apariencia
recuerda una “cremalle.a” con una linea central estriada,
y una envoltura externa doble; sin embargo, su funcién y
origen ain no son conocidos (7).

La etiologia de la HCL aiin no esta establecida; sin
embargo, se acepta que es la manifestacién de una
perturbacién inmunolégica no determinada, relacionada
con la manera en que los macréfagos procesan los
antigenos y los complejos antigeno-anticuerpo “asocia-
dos a superficie”. Esta entidad tiende a comprometer
aquellos sitios en los que usualmente las CL estdn presen-
tes, o aquellos lugares que poseen una importante pobla-
cién residente de células del sistema mononuclear
fagocitico. (4)

Recientemente algunos estudios, han dado nuevas
luces sobre la etiologia y la patogénesis de la HCL. Se
han implicado a los virus, como iniciadores de la enfer-
medad; no obstante, no se han encontrado genomas
virales en las lesiones. Aunque se sabe que existe una
perturbacién inmunolégica, esto parece ser mas una
consecuencia que la causa de la entidad. Los estudios
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moleculares han demostrado que la HCL, es una enfer-
medad monoclonal histiocitica para CD1a, mas que un
desorden policlonal (9). Asi, el hallazgo de que todas las
formas de HCL son cldnales, ha permitido sugerir que
esta enfermedad es de caracter neoplésico, con un com-
portamiento biolégico y un cuadro clinico muy varia-
bles, esto se ve apoyado por la teoria que plantea la
existencia de una mutacién somdtica en una célula
progenitora. Desde este punto de vista, la HCL proviene
de una mutacion genética adquirida que da lugar a la
expresién clonal de células de Langerhans y sus precur-
sores en la médula ésea; en contra de esta hipétesis se
postula el hecho que la HCL no tiene una expresién de
tipo familiar (9). En esta entidad también se han visto
anormalidades citogenéticas como disrupciones
cromosémicas y se ha descrito que el clon celular
proliferante puede expresar niveles elevados de factor de
necrosis tumoral, interferén gama, factor estimulante del
crecimiento de colonias granulocito-macréfago,
interleucina 1 y factor inhibidor de leucemia (md6). La
causa de estos fendmenos es desconocida, pero al parecer
existen cambios en las secuencias del DNA en los genes
promotores de estas citoquinas que pueden alterar sus
expresiones (11).

La HCL es una entidad que se presenta habitualmente
en nifios, adolescentes, y adultos jévenes, y compromete
multiples érganos y tejidos, caracterizandose por la apa-
ricién de multiples lesiones 6seas en practicamente cual-
quier localizacién (12), siendo las mas frecuentes el
craneo, las costillas y los fémures (2). En una tercera
parte de los pacientes aparece diabetes insipida transito-
ria o permanente, debida al compromiso granulomatoso
del hipotdlamo(12-13), también se pueden afectar la piel,
la regién vulvar, las encias, el pulmén y el timo (12).

El término Histiocitosis X incluye el sindrome de
Letterer Siwe (SLS), la enfermedad de Hand-Schiiller-
Christian (EHSC) y el Granuloma eosinéfilo (GE). Se
cree que estas tres entidades representan distintos patro-
nes clinico patolégicos del mismo trastorno bésico, difi-
riendo en lo que se refiere a la extensién del compromiso
organico y al prondstico(1-2). La primera, es una proli-
feracién generalizada, progresiva, aguda 6 subaguda,
que se ve cldsicamente en lactantes y nifios menores de
tres afios(2), siendo entonces una forma de enfermedad
con compromiso agudo y sistémico (4). La evolucién es
variable, dependiendo de la edad de inicio y la extensién
del compromiso, con empeoramiento del prondstico en
nifios menores de seis meses (2). E1 GE puede ser unifocal,
de curso benigno, predomina en varones, con compromi-
so principalmente 6seo. La combinaciéon de defectos
oseos del craneo con diabetes insipida y exoftalmos se
conoce como la triada de Hand-Schiiller-Christian, sin
embargo, solo una pequefia parte de los pacientes con
enfermedad multifocal presentan la triada completa.
(1,2). La EHSC es entonces la forma crénica y progresiva
de esta entidad (4).

Dentro de este gran espectro de la enfermedad, se ha
informado el compromiso del sistema nervioso central
(SNC), siendo mas frecuente el compromiso del eje
hipotdlamo-hipofisiario, manifestado como Diabetes in-
sipida seguido por otras endocrinopatias y disfuncién
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hipotaldmica (14,15). También pueden verse comprome-
tidas otras partes del SNC, como las meninges, el cerebe-
lo y los plexos coroideos, brindando una amplia gama de
signos y sintomas(14). Se ha descrito el panhipo-
pituitarismo, incluyendo el hipogonadismo hipogona-
dotrépico como consecuencia del compromiso infiltrativo
de la hipéfisis o del hipotdlamo, a nivel dural o capsular,
con compresion de la hipo6fisis anterior. Se postula que la
Diabetes insipida y la deficiencia de la hormona del
crecimiento, se deben al compromiso del nicleo
supradptico del Hipotdlamo, lo que también explica los
casos de amenorrea secundaria producida por una altera-
cién de la secrecién de GnRH y, en consecuencia, de las
gonadortofinas (15-17), tal como ocurrié en dos de los
casos informados. También se han descrito casos acom-
pafiados de hiperprolactinemia (18), como en el primer
caso y de Hipotiroidismo primario, como en el segundo
caso, cuya etiologia no esta establecida y aunque es
exdtico podria estar acurriendo por una infiltracién
granulomatosa de la gldndula tiroides por la HCL (17-
18). La HCL, asi como los granulomas y la Tuberculosis,
pueden causar masas paraselares, estas condiciones usual-
mente se presentan como diabetes insipida, con o sin
disfuncién de la hip6fisis anterior, e hiperprolactinemia;
la disfuncién gonadal puede ser un signo periférico
temprano en adultos (19). Aunque la biopsia de la prime-
ra paciente no fue representativa, el cuadro clinico en
general es sugestivo de la existencia de compromiso del
SNC por la HCL.

El compromiso del tracto genital femenino por la
HCL es bastante raro (4,16,21-23). Hasta el afio de 1991,
se habian reportado en la literatura 43 casos (4, 21). En
una biisqueda realizada en la base de datos del Medline
desde el afio de 1992 hasta la fecha, se encontraron 2
casos nuevos (22-23). En la presente revisién estamos
informando 3 casos nuevos.

El compromiso genital de la HCL, simula varias
entidades neopldsicas y no neopldsicas; clinicamente
puede presentarse como lesiones eritematosas y
pruriginosas que simulan un eccema o una dermatitis
seborréica. (4). La presentacién papular puede simular
un chancroide, un linfogranuloma venéreo o un granuloma
inguinal (4), entidades de diagnéstico diferencial que se
plantearon en el caso No 1. Las tlceras induradas aisla-
das deben diferenciarse de los chancros sifiliticos, la
TBC, la enfermedad de Crohn y el carcinoma escamo-
celular como en el dltimo caso (4, 21). También puede
presentarse como lesiones ulcerativas destructivas de
vulva y vagina (24). La presentacién como una lesién
vesicular-ulcerada, dolorosa puede ser confundida con
herpes genital (diagnostico diferencial planteado en el
caso No 1), eritema multiforme y sindrome de Bechet.
Cuando las lesiones se manifiestan como miiltiples ma-
sas, el diagndstico diferencial debe hacerse con mela-
nomas malignos y sarcomas (4, 21).

Dado que el diagndstico clinico es dificil pues no se
encuentra una lesién tipica, el procedimiento inicial a
realizar es el estudio histopatolégico del tejido(4), acom-
pafiado del andlisis inmunohistoquimico (21-22),
especificamente la determinacién de la proteina S-100 y
el CD1a (4, 7, 22). En el estudio histolégico, la HCL se
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ve como una lesién de cardcter inflamatorio crénico y
necrotizante, con la presencia de las células antes men-
cionadas (6). La lesién tipica de la HCL, estd formada por
colecciones de células de Langerhans y macréfagos,
acompafiados de linfocitos T, con un nimero variable de
histiocitos y eosinéfilos. La clave en el diagndstico
diferencial de la HCL esta en la presencia de células de
Langerhans bien diferenciadas con nicleos vesiculares
plegados, con multiples identaciones, que tienden a
agregarse en “grupo de ldminas” dando un patrén sicitial.
(1, 4, 24) (Foto No 3). Para el diagnéstico definitivo, se
requieren estudios especiales como la microscopia elec-
trénica para determinar la presencia de los granulos de
Birbeck o la determinacién inmunohistoquimica de la
expresion del antigeno de superficie CD1a (Foto No 4)
(7, 9, 25). El hallazgo de los granulos de Birbeck intra-
citoplasmaticos distingue a las células de Langerhans
patoldgicas. (7).

En 1987, el “Writing group of the Histiocyte Society”,
hizo algunas recomendaciones a seguir con animo de mejo-
rar la especificidad del diagnostico de la HCL. Estas reco-
mendaciones se esbozan en la tabla a continuacién (25).

Tabla 1

1. Diagnéstico presuntivo:
Microscopia de luz.

2. Diagnéstico probable:
Microscopia de luz acompafiado de dos o mas
coloraciones positivas para:
ATP-asa.
S-100.
Alfa D-manosidasa.
Lecitina Peanut

3. Diagnéstico definitivo:
Microscopia de luz y de
Mostracion de los granulos de Birbeck en las células
de la lesién por microscopia electrénica y/o colora-
cién positiva para CD1a en la célula de la lesion.

El compromiso del TGF por 1a HCL es més frecuente
localizado en la vulva, la vagina y el cervix, siendo la
vulva vista hasta en un 87% de los casos (4), de los cuales
en el 64.5% la lesién vulvar es la tinica manifestacion de
la enfermedad. Con un 32% de los casos le sigue en
frecuencia de presentacién las lesiones genitales multi-
ples. Las lesiones cervicales y vaginales aisladas son
muy raras (4 y 2 % respectivamente) y otras localizacio-
nes como el ovario y el endometrio son infrecuentes (4).

Con base en la presentacion clinica inicial y la exten-
sién anatémica de la misma el compromiso del TGF por
la HCL se ha dividido en cuatro grupos (4, 7).

Grupo 1. HCL con compromiso aislado del TGF. El
cual incluye el 16.7 % de los pacientes con HCL del
tracto genital. La edad promedio de inicio de la enferme-
dad es de 44 afios, con unrango entre los 24 y 85 afios. Las
pacientes se presentan tanto con tlceras vulvares, como
con pédpulas vulvares que posteriormente se ulceran. En
este grupo de pacientes no se documenta compromiso
multiorgdnico o sistémico, por fuera del TGF. La dura-
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cién de la enfermedad activa, varia entre 0.5 y 9 afios con
un promedio de 3.2 afios (4, 22).

Grupo 2. HCL del TGF, con compromiso multiorga-
nico secundario. El 16.7% de las pacientes con HCL del
TGF, desarroll6 posteriormente compromiso multiorga-
nico por la enfermedad, manifestado como diabetes insi-
pida, infiltrados pulmonares y lesiones Oseas. En este
grupo la edad promedio de inicio de la enfermedad fue de
30 afios con un rango entre los 22 y los 38 afios, variando
la duracién de la enfermedad activa entre 0.5 y 9.5 afios.
Es de anotar que en 1990 se report6 el caso de una nifia
de 2.5 afios de edad (21, 25). El tiempo de aparicién del
compromiso sistémico después de la presentacion de la
lesién genital varié entre 5 meses y 6 afios con un
promedio de 2.8 afios.

Grupo 3. HCL cutdnea o de cavidad oral con compro-
miso secundario del TGF. Este grupo incluye el 19% de
las pacientes con HCL del tracto genital inferior. E1 75 %
de estas, desarroll6 un compromiso aislado del tracto
genital inferior y el restante, hizo compromiso sistémico.
La edad promedio de inicio de la enfermedad es de 21
afios con un rango variable entre los 8 y los 44 anos. La
duracién de la enfermedad activa, varié entre los 3
meses, y los 18 afios con un promedio de 6 afios. Las
lesiones orales o cutdneas precedieron a las lesiones
genitales y multiorgdnicas entre 6 meses y 8 afios con un
promedio de 5 afios. ‘

Grupo 4. Diabetes insipida con compromiso secunda-
rio por HCL del TGF y multiorgdnico. Comprende el
45% de los casos. La edad promedio entre la instauracién
de la diabetes insipida y el compromiso genital vari6
entre 8 meses y 20 afios, con un promedio de 8 afios. La
duracién de la enfermedad activa, vari6 entre los 3 y los
22 afios, con un promedio de 9.4 afios

El compromiso del TGF por la HCL puede ocurrir a
cualquier edad, aunque es mds frecuente en adultos
jévenes. Aparentemente no hay correlacién entre la
histologfa y la evolucién de las lesiones genitales, tam-
poco existe correlacién entre la presentacion clinica y/o
la extension del compromiso y la evolucién de las lesio-
nes genitales. En estas pacientes se ha visto tanto la
regresion completa de la entidad, como la persistencia
parcial o total de las lesiones y recurrencias (4).

El tratamiento para la HCL del TGF, aun no ha sido
bien establecido, y varia de acuerdo a cada paciente. Se
han descrito tratamientos con cirugia, radioterapia,
corticoides tépicos y quimioterapia, o combinaciones
entre ellos y aun la simple observacién. Hasta el momen-
to no se ha encontrado una modalidad terapéutica mejor
que otra (4).

El tratamiento quirdrgico ha mostrado resultados
favorables; sin embargo se han reportados casos de
recurrencia. Las lesiones genitales por HCL suelen res-
ponder a radioterapia; no obstante, algunas pueden llegar
a ser refractarias al tratamiento, como pueden recurrir.
Sumado al hecho que la piel de la vulva puede presentar
efectos secundarios a la radiacién, que pueden llevar al
abandono del tratamiento, o la falla del mismo (4).

El papel de la quimioterapia en le manejo de la HCL
con compromiso genital, no ha sido bien definido, debido
al numero reducido de pacientes que se han tratado.
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les o parciales con Vinblastina y el Etopésido, este

con enfermedad multifocal, o en aquellos casos en los ultimo con menor toxicidad y mejor tolerancia (4). Igual-
que las lesiones han sido refractarias a manejos mds mente se han visto buenos resultados con corticoides
conservadores (4, 21). Se han reportado remisiones tota- tépicos.
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