NOTA CLINICA

Tomografia axial computarizada de alta resolucion en la
histiocitosis de células de Langerhans del pulmé6n

J.A. Sanchez y M.T. Ruiz Garcia
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Presentamos dos casos de histiocitosis X pulmonar (hXp)
estudiados con tomografia axial computarizada de alta resolu-
cién, técnica radiolégica que mejor muestra, en el momento
actual, las alteraciones de la arquitectura del parénquima, que
en esta enfermedad esta caracterizado por la presencia de
pequeiios quistes y nédulos distribuidos de manera difusa.
Estos hallazgtos, en un contexto clinico adecuado, son muy
sugerentes de hXp.
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High resolution computerized axial tomography
in histiocytosis of Langerhans lung cells

Two cases of pulmonary X histiocytosis (PXH) studied with
high resolution computerized axial tomography are presented.
To date, this radiologic technique best demonstrates altera-
tions in the structure of the parenchyma which, in this disea-
se, is characterized by the presence of small diffuse cysts and
nodules. In an udequate clinical context, these findings are
very suggestive of PXH.

Intreduccién

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL),
término que recomienda utilizar el Writing Group of
the Histiocyte Society sustituyendo a los de granuloma
eosindfilo, enfermedad de Lettere-Siwe y sindrome de
Hans-Schiiler-Christian, conocidos genéricamente
como histiocitosis X, es una enfermedad granuloma-
tosa infrecuente con manifestaciones clinicas diferen-
tes segun los 6rganos y extensién de afectacion, cuyo
diagnéstico definitivo es histolgico' ?; sin embargo,
actualmente la tomografia axial computarizada de
alta resolucion (TACAR) en los casos, como los dos
que presentamos, con afectacion pulmonar, permite
obtener imdgenes que muestran alteraciones paren-
quimatosas muy sugerentes de HCL>*.
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Casos clinicos

Caso 1: Mujer de 27 aiios, trabajadora en 6ptica (pulido
de vidrio), fumadora, que presenté una historia de tos seca y
disnea de unos 16 meses de duracidn, con episodios de
febricula y anorexia que remitian tras tratamiento antibiéti-
co (cloranfenicol). La exploracion fisica y analitica era nor-
mal, aprecidndose en las pruebas de funcién respiratoria una
disminucién de la capacidad de difusién del 55 %. Desde el
primer cuadro febril, s objetivo en Rx de térax un patrén
intersticio-nodular difuso al que se aftadian opacidades al-
veolares coincidiendo con los episodios febriles. La TACAR
(realizada en un CT MAX de GE) mostraba una afectacion
bilateral de predominio posterior en campos medios e infe-
riores, con nédulos de pequefo tamano (inferior a 1 cm),
nédulos cavitados y quistes, asociado a dreas de enfisema,
que sugerian el diagndstico de HCL de pulmén (fig. 1). La
citologia de broncoaspirado y lavado broncoalveolar presen-
taba celularidad benigna con mas del 80 % de macréfagos.
Se realizé biopsia pulmonar abierta de 16bulo medio e infe-
rior, diagnosticindose de HCL.
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Fig. 1. Caso 1, donde se visualizan nédulos de diferente tamano (flecha)
asociados a pequefios quistes, con predominio de afectacién posterior en
campos medios e inferiores (en la imagen LID).

Caso 2: Mujer de 25 afios, diagnosticada de asma bron-
quial desde los 6 meses y crisis de broncoespasmo relaciona-
do con catarros hasta los 16 afios, fumadora de 1 paquete/
dia; presentd un cuadro de tos y disnca de 3 meses de
duracién sin fiebre y dolor localizado en costado derecho,
sin mejoria tras tratamiento antibiético. La exploracion fisi-
ca y analitica eran normales excepto calciuria (275 mg) y
fosfaturia (1,4 g) en orina de 24 h, presentando en la espiro-
metria una disminucién de la capacidad de difusién del
52 %. La Rx de térax mostraba imdgenes reticulonodulares
difusas, de predominio en campos medios y superiores sin
pérdida de volumen. En la TACAR (realizada en un Ct Sytec
3000 de GE) el hallazgo mds significativo fue la presencia de
quistes de tamafio inferior a 1 cm, algunos confluentes y
nédulos (fig. 2), sugerentes de HCL que se confirmé median-
te biopsia pulmonar. También se realiz6 reseccion parcial de
costilla donde presentaba dolor selectivo, no hallandose in-
filtracion celular alguna.

Discusion
La HCL del pulmén es una enfermedad de etiopato-
genia desconocida, que afecta mds frecuentemente a

adultos jévenes, caracterizada por la presencia de gra-
nulomas que incluyen histiocitos determinados, perte-
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Fig. 2. Caso 2, con hallazgos tipicos en la tomografia computarizada de alta
resolucion en la histiocitosis de células de Langerhans del pulmon. Nédulo
(flecha grande), nédulo cavitado (cabeza de flecha), quiste (flecha hueca) y
quiste confluente (flecha pequeiia).

necientes al sistema mononuclear fagocitico, las célu-
las de Langerhans' 23 6, Los sintomas mads frecuentes,
como presentaban nuestras pacientes, son tos y dis-
nea, asociandose tabaquismo en el 90-94 % de los
casos, lo que parece contribuir al desarrollo precoz de
enfisema*’. Las pruebas de funcién respiratoria son
inespecificas, siendo la alteracién mads frecuente la
disminucién de la capacidad de difusién’ y el diagnds-
tico definitivo, como al que se llegd en estos dos casos,
suele ser por biopsia pulmonar abierta’. Las anoma-
lias mds frecuentes en la Rx de térax son las densida-
des reticulonodulares y quistes, usualmente bilaterales
y difusas, afectando predominantemente a campos
medios y superiores, aunque no en todas las series?,
sin pérdida de volumen pulmonar. El mayor proble-
ma que plantea la Rx de térax en la evaluacion de la
HCL es que se visualiza en un solo plano gran canti-
dad de parénquima superpuesto, siendo dificil dife-
renciar lo que son quistes de nédulos cavitados, reti-
culacién o bronquiectasias®.

Actualmente, la TACAR es la técnica no histologica
m4ds exacta para el andlisis de la arquitectura del
parénquima pulmonar®$. Consiste en la realizacion
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de cortes finos (1-3 mm), empleando un algoritmo de
reconstruccion de alta resolucidn (borne), limitando la
imagen a un campo y aumentando la técnica hasta
140 kVp/170 mA para un tiempo de corte de 3 segun-
dos, obteniendo imdgenes nitidas de pequefias estruc-
turas®.

La mas importante contribucion de la TACAR en el
estudio de la HCL es la demostracion de que la mayo-
ria de las lesiones reticulonodulares, enfisematosas en
la Rx de térax, se tratan de quistes y nddulos y que
permite la distincidn entre quistes reales, con pared
bien definida (fig. 2) de dreas enfisematosas y muestra
claramente una afectacion difusa, sin predominio cen-
tral ni periférico®. Se puede establecer ademds una
correlacién anatomopatoldgica, correspondiendo los
nodulos a granulomas y los quistes a cavitacion de las
lesiones nodulares® o sobredistensién de la via aérea
distal tras oclusiéon bronquiolar por granulomas adya-
centes?, existiendo en la evolucidon de la enfermedad
una secuencia de anomalias: nodulos, nddulos cavita-
dos, quistes y quistes confluentes, no siendo ningin
hallazgo significativo de buena evolucion pero se co-
rrelacionan mejor que la Rx de térax con las alteracio-
nes detectadas en las pruebas de funcién pulmonar?,

El diagnostico diferencial se estableceria por tanto
segun el estadio evolutivo. Inicialmente, cuando hay
predominio de nédulos, con sarcoidosis, TBC miliar y
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metdstasis (sobre todo tiroides y epidermoides). En
estadios avanzados, con enfermedades en las que pre-
dominen lesiones quisticas, fundamentalmente linfan-
giomiomatosis y fibrosis pulmonar. En fases interme-
dias, los hallazgos de la TACAR en el contexto clinico
son muy sugerentes de HCL.
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