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RESUMEN

Se describe el caso de un varén con diagndstico
de histiocitosis de células de Langerhans. La histiocito-
sis X es una enfermedad intersticial con una incidencia
real y una prevalencia desconocidas que puede sospe-
charse por datos epidemioldgicos y radiolégicos. El
diagnéstico puede realizarse mediante BAL y/o estudio
anatomo-patolégico de biopsia. El principal tratamien-
to consiste en abandonar el habito tabaquico. La evolu-
cion puede ser variable.

Palabras clave. Histiocitosis X. Células de Langerhans.
Enfermedad pulmonar intersticial.
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ABSTRACT

We describe the case of male diagnosed with histiocyto-
sis of Langerhans cells. Histiocytosis X is an interstitial
disease with a real incidence and an unknown prevalen-
ce that can be suspected due to epidemiological and
radiological data. The diagnosis can be realized using
BAL and/or anatomo-pathological study of a biopsy.
The principal treatment is to give up the tobacco habit.
Evolution can be favourable.

Key words. Histiocytosis X. Langerhans cell. Interstitial
lung disease.
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INTRODUCCION

La patologia intersticial es muy amplia,
incluye méas de 100 enfermedades que afec-
tan al espacio intersticial pulmonar. Estas
enfermedades tienen caracteristicas clini-
cas, radiolégicas y funcionales comunes y
ciertos caracteres que las diferencian'?. El
diagnostico suele precisar material histolo-
gico*“. El lavado broncoalveolar (BAL) rara
vez es diagnodstico®S. Entre estas enferme-
dades se encuentra la histiocitosis X o de
células de Langerhans.

A continuacién presentamos un caso
clinico con el objetivo de aportar nuestra
experiencia diagnéstico-terapéutica y revi-
sar el diagnostico diferencial de la patolo-
gia intersticial pulmonar.

CASO CLINICO

Se trata de un varén de 35 anos de edad que
acudié a consulta remitido para valoracion de
alteracion radiolégica de torax. No tenia alergias
medicamentosas, era alérgico al polen. De pro-
fesion trabajaba colocando paneles de pladur.
Fumaba 10 cigarrillos/dia desde los 14 anos (10,5
paquetes/aio) y 8 porros de marihuana/dia. Con-
sumia alcohol de forma ocasional. No tenia ante-
cedentes familiares de interés. Interrogado referia
en el Gltimo afo tos de predominio vespertino y
nocturno con el dectbito supino, acompaiada de
expectoracion blanca. Ademas presentaba sibi-
lancias asociadas que mejoraban con broncodila-
tadores. También referia sensacién disneica con

Figura 1. Rx torax.
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los esfuerzos. Habia perdido unos 5 Kg de peso.
Referia astenia que relacionaba con el trabajo. Te-
nia un perro en el domicilio. No habia realizado
viajes recientemente ni habia tenido contactos
conocidos con pacientes tuberculosos.

A la exploracion fisica presentaba buen es-
tado general, eupneico con una saturacién ba-
sal de oxigeno del 98%. No tenia adenopatias ni
acropaquias. La auscultacion cardiopulmonar
era normal.

Laradiografia (Rx) de térax (Fig. 1) mostraba
un patrén intersticial lineal difuso de predomi-
nio derecho. Se complet6 el estudio con varias
exploraciones complementarias: analisis de san-
gre con todos los parametros dentro de la nor-
malidad, incluida autoinmunidad y serologias
negativas, pruebas de funcién respiratoria (PFR)
dentro de la normalidad, Mantoux negativo, to-
mografia computarizada (TC) de toérax (Fig. 2)
que mostraba el parénquima pulmonar ocupa-
do por miltiples lesiones cavitadas-quisticas,
de pequeiio tamafio y ampliamente distribuidas
por ambos campos pulmonares, con afectacién
tanto de campos superiores como inferiores.

Con estos hallazgos se realizd6 broncoscopia
sin apreciar alteraciones ni lesiones de la mu-
cosa. Se realizaron tres BAL en el 16bulo supe-
rior derecho, que fueron remitidos para estudio
citolégico, baciloscopia y de subpoblaciones
linfocitarias. Ademas se realizaron cuatro bron-
coaspirados de secreciones (BAS) para hongos,
Pneumocystis, cultivo y bacilo de Koch. Todos
los resultados fueron negativos. El informe ana-
tomopatologico del broncoaspirado revel6 mi-
nimo componente inflamatorio, sin histiocitos
anomalos ni células atipicas. La inmunohistoqui-
mica result6 negativa para S100 y CD1a.

Figura 2. TC térax.
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Dado el resultado se procedi6 a realizar
biopsia del 16bulo pulmonar superior derecho
mediante toracotomia. La anatomia patoldgica
fue compatible con una histiocitosis de Langer-
hans en fase proliferativa o fase celular.

Se recomendé al paciente el abandono del
hébito tabaquico. Fue revisado en consulta 3 me-
ses después y referia encontrarse asintomatico
con ganancia de 6 kg. No obstante, en la Rx de t6-
rax de control permanecia el patrén intersticial.

DISCUSION

La patologia intersticial es muy amplia,
incluye més de 100 enfermedades que afec-
tan al espacio intersticial, localizado entre
la membrana basal del epitelio alveolar y el
endotelio capilar, en el que se encuentran
en condiciones normales células (macro-
fagos, fibroblastos, miofibroblastos...) y
componentes de la matriz (colageno, fibro-
nectina, etc.). Estas enfermedades tienen
caracteristicas clinicas, radiolégicas y fun-
cionales comunes y ciertos caracteres que
las diferencian y orientan hacia su etiolo-
gial?.

El diagnostico suele precisar mate-
rial histolégico que puede obtenerse por
biopsia transbronquial, por toracoscopia
o mediante toracotomia®*. El BAL solo es
diagnostico en la linfangitis carcinomatosa,
el carcinoma de células alveolares, el linfo-
ma, la neumonia por Pneumocystis carinii,
la histiocitosis X y la proteinosis alveolar®®.

La clasificacién de las enfermedades in-
tersticiales se define en funcién de su etio-
logia. Pueden ser secundarias a una causa
identificable o idiopaticas. Una variedad de
infecciones puede causar afectacion inters-
ticial, desde infecciones fingicas (coccidio-
micosis, criptococosis, neumocystis) hasta
neumonias bacterianas atipicas y neumo-
nias virales. La causa mas frecuentemente
identificable es la exposicién ocupacional
y a agentes del entorno, especialmente pol-
vos inorganicos y orgéanicos, toxicidad pul-
monar por farmacos y dafio pulmonar por
radioterapia’. La mayoria de las conecti-
vopatias también puede afectar el pulmén
(dermatopolimiositis, artritis reumatoide,
lupus, esclerodermia, sindrome de Sjogren,
espondilitis anquilosante, enfermedad mix-
ta del tejido conectivo). Entre las causas
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idiopaticas se encuentran la sarcoidosis y
las neumonias idiopaticas intersticiales'%.
Dentro de las neumonias intersticiales idio-
paticas, la neumonia intersticial usual o
fibrosis pulmonar idiopéatica se caracteriza
por tos y disnea de esfuerzo de méas de 6
meses de evolucion, crepitantes secos en
las bases y con frecuencia acropaquias. En
la radiografia de térax se aprecia patrén in-
tersticial de predominio basal. En el TC se
aprecia engrosamiento de septos y zonas
de panal en bases.

Otra enfermedad intersticial es la lin-
fangioleiomiomatosis. Es una enfermedad
exclusiva de mujeres en edad fértil. Cursa
con quistes diseminados, patrén intersti-
cial con volimenes altos, obstruccién con
difusién pulmonar de monéxido de carbo-
no (DLCO) baja y son frecuentes el neumo-
térax y el derrame pleural (quilotérax).

Diferentes farmacos pueden causar
afectacién pulmonar: amiodarona, busul-
fan, bleomicina, metotrexate, nitrofurantoi-
na, etc.

La proteinosis alveolar se produce al
acumularse en los alvéolos un material pro-
teindceo PAS positivo rico en fosfolipidos.
Cursa con disnea de evolucion lentamente
progresiva y tos seca. Implica riesgo de
infecciones por Nocardia, Mycobacterium
avium y Pneumocystis carinii. El tratamien-
to consiste en hacer un BAL completo.

La histiocitosis de células de Langer-
hans es un raro desorden histiocitico cuya
incidencia real se desconoce. La enferme-
dad es mas comun en nifios de 1 a 3 afos.
La incidencia se estima que es de 3 a 5 ca-
sos/millén en nifos y de 1 a 2 casos/millén
en adultos. La afectacion pulmonar es rara
y se produce en adultos jovenes; se asocia
casi universalmente al tabaquismo mien-
tras que la afectacién extrapulmonar no
parece tener relaciéon con el tabaco®!.

La célula de Langerhans es una célula
diferenciada de la estirpe monocito-macré-
fago y es la célula patoldgica. Por micros-
copia electrénica se identifican los clasicos
granulos de Birbeck. Presenta inmunohis-
toquimica positiva para la proteina S100 y
para el antigeno de superficie CD1a!’. Con
frecuencia, la enfermedad se localiza en la
mitad superior de los pulmones, en con-
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traste con la afectacion basal tipica en la
fibrosis pulmonar idiopéatica. Las lesiones
a menudo se extienden ampliamente por
el parénquima pulmonar rodeando estruc-
turas broncovasculares, dando lugar a las
caracteristicas lesiones estrelladas de la
enfermedad. La fibrosis intersticial y la for-
macién de pequeios quistes ocurren con
la enfermedad avanzada. Los pacientes
pueden presentar neumotérax espontaneo
de repeticion, tos seca, disnea, sintomas
constitucionales como fiebre o pérdida
de peso. También pueden presentar afec-
tacion extrapulmonar con diabetes insipi-
da, lesiones 6seas quisticas e hipertension
pulmonar (HTP)*1%12, EI TC toracico de alta
resolucién muestra multiples nédulos y
quistes de forma predominante en campos
superiores y un patrén intersticial'®. La to-
mografia por emisién de positrones (PET)
puede mostrar captacién aumentada en
etapas iniciales de la enfermedad con pre-
dominio de lesiones nodulares'%. Las PFR
pueden ser normales o mostrar volimenes
reducidos con una disminucién de la DLCO.
La presencia de un patrén obstructivo
aparece tipicamente en pacientes con en-
fermedad quistica avanzada. Si el estudio
radiol6gico no es diagndstico, la combina-
cién de la biopsia transbronquial y el BAL
mostrando un incremento del nimero de
células CD1a positivas sugiere fuertemente
el diagnoéstico®!’. El principal tratamiento
consiste en abandonar el habito tabaquico.
Solo los pacientes con predominio de né-
dulos responden al empleo de corticoides.
La radioterapia no es (til para el tratamien-
to de la enfermedad pulmonar. La historia
natural de la enfermedad es variable; al-
gunos pacientes experimentan remision
espontanea mientras que otros progresan
hasta estadios finales con extensa fibro-
sis. Los pacientes que dejan de fumar por
lo general mejoran. La HTP es frecuente y
estd asociada de forma independiente con
el descenso de la supervivencia. La media
de supervivencia es de 12,5 anos desde el
diagnéstico. La supervivencia libre de en-
fermedad a los 5 y 10 anos es de 74 y 64%
respectivamente. Cerca de la mitad de las
muertes se deben a fallo respiratorio. El
seguimiento trimestral durante el primer
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afo tras el diagnostico puede ser til para
identificar a aquellos pacientes en riesgo
de desarrollar enfermedad progresiva'2.
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