Caso Clinico

Histiocitosis de las Células de Langerhans:
A Propésito un Caso

Langerhans cell Histiocytosis: A Case Review
Edgardo Murillo* Carol Gissell Sevilla Aguilar, Carlos Rafael Sanchez Galindo+

RESUMEN

LaHistiocitosisdelas Célulasde Langerhans(LCH)
es una rara enfermedad que se caracteriza por la
proliferacion de células de Langerhans en distintos
organos. Abarca una serie de enfermedades, que
fueron descritas por primera vez en 1953 por
Lichtenstein, con afectacion orgénica o sistémica,
todas comparten la caracteristica histologica de
la existencia de la proliferacion histiocitica de las
células de Langerhans en forma de granulomas.
Su etiopatogenia es desconocida, ocurre en la
mayoria de los fumadores. Caso clinico: Paciente
de sexo masculino de 30 anos de edad, acude por
dolor en hemitérax anterior derecho, disnea de
grandes esfuerzos y tos no productiva de un mes
de evolucion, es fumador de 10 cigarrillos al dia
desde hace ocho anos. La radiografia simple de
torax reveld Bula gigante, en el lobulo superior
derecho, datos que sugieren hiperinsuflacion, la
tomografia axial computarizada toracica mostrd
bula gigante l6bulo superior derecho, banda
reticular en el lobulo superior derecho, datos
de enfisema panacinar generalizado. Se realizo
toracotomia eccicional derecha con bullectomia
apical y de lobulo medio, con los siguientes
hallazgos en la biopsia: Histiocitosis de células de
Langerhans (histiocitosis X) con fibrosis pulmonar
bronquiolocéntrica, pleuritis eosinofilica reactiva
y lesion subpleural cavitada a bula enfisematosa.
La LCH es rara vez visto, lo que dificulta su
evaluacion y diagnostico.

Palabras  claves:  Histiocitosis.  Células
de Langerhans, Histiocitosis de celulas de
Langerhans.
Abstract

The Langerhans” cell histiocytosis (LCH) is a rare
disease that is characterized by the proliferation
of Langerhan cells in different organs. It includes
a series of diseases, which were described for the
first time by Lichtenstein in 1953, with organic
or systemic affection, all share the histological
characteristic of histiocytic proliferation of
Langerhan cells in the form of granulomes. Its
etiology is unknown, occurs in most smokers.
Objective: Review of the Langerhans” cell
histiocytosis and case review. Case Review:
30 year old male patient, that assists for pain
in right anterior thorax, severe dyspnea, and
non-productive cough of 1 month of evolution.
Smoker of 10 cigarettes per day during 8 years.
The thorax X-ray revealed a giant bulla, on the
right superior lobe, suggesting hyperinsufflation,
the thorax CT-scan showed giant bulla on the
right superior lobe, reticular band on the right
superior lobe, generalized panacinar emphysema.
A right thoracotomy was performed with apical
and medium lobe bullectomy, with the following
biopsy report: Langerhans’cell histiocytosis
(histiocytosis  X), with central bronquiol
pulmonary fibrosis, reactive eosinophilic pleuritis,
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and subpleural cavitated lesion by emphysemic
bulla. The LCH is rarely seen, which difficults its
evaluation and diagnosis.
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Langerhan cells,

INTRODUCCION

La Histiocitosis X o Histiocitosis de las Células
de Langerhans (LCH) abarca una serie de
enfermedades las cuales fueron descritas por
primera vez en 1953 por Litchtenstein”. Las
mismas, se presentan con afectacion orgénica
o sistémica y todas comparten la caracteristica
histologica de la existencia de la proliferacion
histiocitica de las cé¢lulas de Langerhans en forma
de granulomas®. La clasificacion desarrollada
por la Histiocyte Society esta basada en el
numero de drganos involucrados®, para el caso,
la enfermedad de Letterer-Siwe es una forma
diseminada; en tanto la enfermedad de Hand-
Schiiller-Christian y el Granuloma Eosinofilico
Multifocal son formas multifocales; el Granuloma
Eosinfilico e Histiocitosis de las Células de
Langerhans Pulmonar son localizadas, donde
s6lo un organo es el afectado tales como: hueso,
pulmoén o piel®.

La historia natural de la Histiocitosis de las Células
de Langerhans Pulmonar (HCLP) es variable,
puede ir desde la resolucion espontanea hasta la
progresion a insuficiencia respiratoria y muerte. Si
existe una relacion entre el habito del tabaquismo
con la incidencia de HCLP, por lo que se le ha
considerado como la causa de la misma. @+ ¢%

Laclinica de la enfermedad es inespecifica y puede
presentarse de manera asintomatica o producir
leves molestias respiratorias. El diagnostico
actualmente se basa en hallazgos radiologicos
y por estudios de biopsia, realizados ante la
sospecha clinica inicial. No existe un tratamiento
dirigido hacia la enfermedad®*¥.

A continuacion se expone un caso clinico de HCLP
en un paciente masculino de 30 afios reportado
en el Instituto Nacional Cardiopulmonar (antes
Instituto Nacional del Térax), durante el mes de
septiembre de 2006.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 30 afios, que
consulto por dolor en hemitérax anterior derecho,
disnea de grandes esfuerzos y tos no productiva de
un mes de evolucion. Niega fiebre y hemoptisis.
Entre sus antecedentes personales referia alergia
a los mariscos, fumador de 10 cigarrillos al dia
desde hacia ocho afios, por lo fue ingresado para
estudio.

Alaexploracionfisicaseapreciabaunaconstitucion
astenica. Los signos vitales estaban dentro de los
limites normales. A la auscultacion respiratoria
solo destacaba hipofonésis en campos pulmonares
anteriores derechos. El resto de la exploracion
clinica no evidencio otras alteraciones.

Estudios de laboratorio: se encontrd niveles de
a | antitripsina menores a 7mg/dL (88-174 mg/
dl). El resto de determinaciones analiticas tales
como: hemograma, coagulaciéon, bioquimica
general, examen general de orina, proteinograma
y coagulacion se encontraron normales.

Los valores de espirometria encontrados fueron
los siguientes: FVC: 119%, FEVI1: 86%, PL:
99%, FEF 88% mostrando, por tanto, un patrén
restrictivo. En la radiografia simple de torax (Fig.
N°1) revelaba Bula gigante, en el 16bulo superior
derecho, datos que sugieren hiperinsuflacion.

Posteriormente, se realizd una tomografia axial
computarizada tordcica (Fig. N°2) que mostraba
bula gigante lobulo superior derecho, banda
reticular en el lobulo superior derecho, datos de
enfisema panacinar generalizado.
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Fig. N°1 Radiografia Simple de Torax

Fig. N°2 Tomografia Axial Computarizada TAC

La broncoscopia realizada no reporté alteraciones
macroscépicas. La coloracion especial para BAAR y

hongos resultaron negativas.

Los datos aportados por la biopsia transbronquial
fueron:

1.-Histiocitosis de celulas de langerhans
(histiocitosis  X) con fibrosis  pulmonar
bronquiolocentrica, pleuritis eosinofilica reactiva
y lesion subpleural cavitada a bula enfisematosa.

2.- Pleuritis cronica leve inespecifica parietal
derecha.

Se le realizd toracotomia eccicional derecha
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con bullectomia apical y de lo6bulo medio con
los siguientes hallazgos: bulla apical gigante con
pared fibrotica, multiples bridas y adherencia,
bullas pequeiias en borde anterior del I6bulo medio
y superior. Durante la cirugia surgi6 la dificultad
de intubar y amerité intubacion nasal guiada con
fibrobroncoscopia.

Histiocitosis de celulas de langerhans (histiocitosis X)
con fibrosis pulmonar bronquiolocentrica, pleuritis
eosinofilica reactiva y lesion subpleural cavitada a bula
enfisematosa

Posterior a la cirugia el paciente fue trasladado
a la Unidad de Cuidados Intensivos donde
permanecié durante cinco dias. La radiografia
de torax post-operatoria destaca atelectasia I6bulo
superior derecho, con neumotorax superior mas
enfisema subcutaneo. Se presentd hematoma en
sitio quirargico y sangrado constante (1000 ml
promedio), por lo que en los siguientes tres dias
requirio la transfusion de 8 unidades de globulos
rojos empacado, 9 unidades de plaquetas y 2
ampollas de glucanato de calcio.

El quinto dia, se observdo mejoria, siendo
trasladado a la Unidad de Recuperacion. La
radiografia simple de control report6 reexpansion
practicamente total del pulmoén derecho, sin
derrame pleural, pequefio infliltado alveolar
paratraqueal derecho.

Clinicamente el paciente presentd mejoria y se le
recomend6 abandonar el habito del tabaquismo.

®
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DISCUSION

La HCLP es una entidad rara, se le encuentra
en el 5% de las biopsias de pacientes con
enfermedad pulmonar intersticial ©*'%. Esta
enfermedad afecta a jovenes adultos en las edades
comprendidas entre los 20 y 40 afios, generalmente
fumadores en 90% de los casos. **%¥. Entre
los diagndsticos diferenciales se encuentran la
sarcoidosis, silicosis, neumonia hipersensitiva y
linfangioleiomiomatosis pulmonar en base a la
clinica, métodos y estudios complementarios'?.

El diagnostico de HCLP es radiologico e
histopatologico como refiere la literatura
existente. La imagen clasica son las lesiones
nodulares y opacidades reticulares/curvilineas en
etapas iniciales ¢7 y posteriormente en estadios
avanzados desaparecen estas y predominan las
lesiones quisticas, dando como resultado una
apariencia enfisematosa ©. En este paciente la
radiografia de torax muestra una bula gigante en
el lobulo superior derecho, que supone una lesion
por enfisema.

La tomografia axial computarizada (TAC) es la
herramienta sensible y util en el diagnostico de
HCLP 11 la cual indica una evolucion de: nodulos,
cavidades nodulares, quistes de paredes gruesas,
quistes de paredes delgadas y de manera inusual
sombras lineares y lesiones bullosas sin paredes
quisticas presentes, como las vistas en un enfisema
centrolobular asociado al habito de fumar(+¢®),

En el reporte de este paciente se especificaba la
presencia de bula gigante en el 16bulo superior
derecho y junto con datos de enfisema panacinar.
Las pruebas laboratoriales se utilizan para la
demostracion de la proteina S100 y las células
de Langerhans CDla+, denominandolas como
celulas inmaduras @%-1?); al paciente no se le realizo
ninguna prueba de este tipo.

Tratamiento: El manejo que se le dio a este
paciente fue quirargico, mas ciprofloxacina,

prednisona, ranitidina, alergil frenalex; se le
recomendo6 abandonar el habito del tabaco y fue
dado de alta con un buena mejoria del estado de
salud.

El manejo actual se basa en primer lugar en el

abandono del tabaquismo por parte del paciente,
(4,6,8,10)
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