IMAGENES DIAGNOSTICAS EN MEDICINA

Caracterizacion por imagen de la histiocitosis pulmonar
de células de Langerhans (HPCL)
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Paciente femenina de 31 afios de edad, fumadora de 15
cigarrillos al dia, con indice tabaquico de 9.7. Inici6 el
actual padecimiento seis meses previos a su ingreso, con
cuadro de tos seca, sin cianosis que no cede ni remite a la
administracion de antitusigenos, asi como cuadro de epi-
gastralgia de intensidad de 9/10 y pirosis. Ingres6 a nuestra
unidad hospitalaria para la realizacion de endoscopia eso-
fagica. Previo a su ingreso, se indic6 radiografia de térax,
identificando el patrén radiolégico de afeccién pulmonar
reticulonodular extenso con nédulos irregulares bilaterales
de predominio en I6bulos superiores y medios (Figura 1).

En la TCMD se demostro la afeccién reticulo nodular
con nddulos basales de aspecto irregular e identificacion de
cavidades apicales mediales y lingulares centrales (Figuras
2 a-d), que no se acompafiaban de crecimientos ganglio-
nares ni derrame pleural. De los estudios de laboratorio,
se obtuvo con valores anormales a la reaccion: albumina
globulina de 108, concentracion hemoglobina C 32.6,
fraccién complemento C4 9.0 mg/dL y proteina C reactiva
altamente sensible de 135.26 mg/dL.

Tres dias después se sometié a biopsia pulmonar trans-
operatoria con reporte de estudio histopatoldgico de infil-
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tracion eosinofilica y con células de Langerhans. El estudio
de inmunohistoquimica fue positivo para CD1a, langerina,
S-100 y CD68 (Figuras 3 ay b).

Impresién diagnéstica: Histiocitosis pulmonar de cé-
lulas de Langerhans (HPCL).

La HPCL, descrita en 1951, es una enfermedad no
comun que ocupa menos del 1% de las enfermedades
pulmonares. La edad de presentacion oscila entre los 20 y
40 afios y afecta a ambos sexos por igual. Se asocia a fuma-
dores activos o exfumadores en un 57 a 97%. Sus sintomas
incluyen dispepsia, tos, dolor toracico, raramente con
hemoptisis; el neumotdrax se puede presentar en un 10-
15%. Sin embargo, el 25% de los pacientes es asintomatico.

La HPCL se caracteriza por la proliferacion de las célu-
las de Langerhans en el epitelio bronquial y bronquiolar
conduciendo a la formacién de granulomas destructivos
adyacentes a las vias aéreas pequefias. La cavitacion de
estos nddulos granulomatosos produce atrapamiento de
aire, obstruccion de la via aérea y, por ultimo, la formacion

Figura 1. Radiografia de térax con infiltrado reticulonodular
bilateral.
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de lesiones quisticas con variaciéon de su tamafio y en el
espesor de su pared y fibrosis en etapas avanzadas. El
andlisis inmunohistoquimico es positivo para CD1, S100,
y langerina expresada por las células de Langerhans.*

La radiografia de torax muestra un patron reticular, nodular,
y reticulonodular en combinacion con lesiones de aparien-
cia quistica. Las zonas pulmonares superior y media son las
mas afectadas con preservacion de las bases pulmonares. La
TCMD de térax presenta nodulos de 1 a 5 mm, y espacios
aéreos quisticos de 10 a 20 mm; con paredes delgadas; tal y

Figuras 2 a-d. Imagenes axia-
les de TCMD de térax (ay b)
gue muestran cambios por
fibrosis, lesiones nodulares y
la formacion de cavidades. En
la imagen de la reconstruc-
cién coronal (c) se muestra la
afeccion principalmente de los
I6bulos medio, lingular y apical.
En la imagen de reconstruc-
cién volumétrica en 3D (d) se
corrobora la identificacion de
multiples cavidades quisticas.

—— Al W
AL AT S
AL e
fo g

Figuras 3ay b. (a) Fotomicro-
grafia de la biopsia pulmonar
que muestra infiltracion celular
de eosindfilos y células de
Langerhans (tincion Hy E). (b)
Prueba de inmunohistoquimica
positiva para CD1, S-100.

€omo se muestra en nuestro estudio. En las etapas avanzadas,
hay opacidades reticulares y puede progresar a un patron en
“panal de abejas”. La linfadenopatia hiliar o mediastinica aso-
ciada o lesiones liticas del hueso puede también presentarse
en el complejo sindromético. El diagnastico diferencial incluye
linfangiomiomatosis, enfisema centrolobulillar, esclerosis
tuberosa y neumonia intersticial linfoide.?

El tratamiento de esta enfermedad consiste en dejar de
fumary en corticosteroides. El curso clinico de los pacientes
con HPCL es impredecible. El 50% se estabiliza, el 25%
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tiene regresion de la enfermedad y el 25% restante tiene
enfermedad progresiva. La muerte puede sobrevenir por
insuficiencia respiratoria o hipertension pulmonar, a veces
en combinacién.?

La HPCL forma parte de un espectro de enfermedades
en las que el pulmén puede ser afectado en pacientes
asintomaticos y en los que su hallazgo puede ser incidental
CcOmo en nuestro caso, y donde la imagen radioldgica es
muy Util para su caracterizacion.
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