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RESUMEN
Se presenta un caso de neumotérax espontaneo en un paciente con histocitosis X de células de Langerhans o
granulona eosindfilo pulmonar, que fue diagnosticado tras la aparicién del neumotérax, y de forma definitiva con la
biopsia pulmonar que se tomé en la toracotomia.
Se discute la naturaleza de esta afeccién, asi como su relacion con el neumotérax.
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SPONTONANEOUS PNEUMOTHORAX IN A PATIENT WITH HISTIOCYTOSIS X.

SUMMARY

A case of spontaneous pneumothorax due to histiocytosis X is presented. It was diagnosed by lung biopsy
following thoracotomy for treatment of pneumothorax.

Characteristics of the relationship between pulmonary histiocytosis X and pneumothorax are discussed.
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INTRODUCCION

El granuloma eosindfilo (GE) del pulmon (histiocitosis X pulmonar) se considera una variante de las histiocitosis
no malignas. Junto con la enfermedad de Hand-Schiller-Christian (granuloma eosinéfilo multifocal) y la forma infantil,
mas maligna clinicamente, la enfermedad de Letterer Siwe, constituyen la entidad histiocitosis X, incorporada a la
literatura por Lichtenstein'® en 1953, o histiocitosis de células de Langerhans, como ahora también se denomina®®.

El GE del pulmén se asocia muy ocasionalmente a lesiones extratoracicas. En aproximadamente un 15% de
los casos se descubren lesiones 6seas y algun caso presenta una diabetes insipida. Aunque la frecuencia de estas
alteraciones aumenta durante la evolucién del proceso, la progresién a la forma diseminada de la enferniedad es, sin
embargo, rara®*.

Los sintomas mas frecuentes en su inicio son tos aislada y/o disnea; el hallazgo radiol6gico de control en un
paciente asintomatico es, a veces también, una de las formas mas frecuentes de presentacion. El neumotérax, que

se asocia clasicamente al GE, no es tan especifico, encontrandose pocos casos en la literatura®. Es por lo que al

48



NEUMOSUR: REVISTA DE LA ASOCIACION DE NEUMOLOGOS DEL SUR VOL.4, NUMERO 1, ABRIL 1992

haber tenido la oportunidad de tratar en nuestro Servicio un neumotdrax espontaneo debido a histiocitosis X, nos ha

movido a comunicarlo.

CASO CLINICO

Paciente de 19 afios, fumador de 20 cigarrillos/dia
desde los 17 afios y trabajador en la construccion desde los
14 afos. Desde hacia 6 meses referia fumar heroina 3-4
veces en semana, pero negé ser adicto a drogas por via
parenteral. Presentaba tos seca la mayoria de los dias
desde hacia aproximadamente un afio. No habia tenido
hemoptisis, disnea, dolor toracico, escalofrios, fiebre ni
pérdida de peso. El enfermo no habia realizado ningun viaje
durante el Ultimo afio y tampoco existian antecedentes de

contactos con enfermos afectos de procesos infecciosos.

No referia tampoco artralgias, erupciones cutaneas,
adenopatias, poliuria ni polidipsia.

Fig.1 A : Radiografia PA de térax en la que puede apreciarse ; . . ;

el neumotorax izquierdo y el patrén de reticulopanalizacién En los 4-5 dias previos a su ingreso presentd dolor
fino en ambos campos pulmonares. L . . . L,

en hemitérax izquierdo, cuyo comienzo no relacioné con
esfuerzo y aumentaba con los movindentos respiratorios,
pero que no le habia impedido realizar sus actividades
normales. El dia del ingreso aumenté el dolor y se afiadio
disnea al acelerar el paso.

En la exploracion fisica so6lo destacaba una
disminucion de las vibraciones vocales y del murmullo
vesicular en hernitérax izquierdo. La radiografia de térax
(Fig. 1A) mostraba un patron de reticulo-panalizacion fino,
bilateral y simétrico que afectaba fundamentalmente a

campos superiores, acompafiado de un neumotdrax que

ocupaba el 30% del hemitérax izquierdo. Hemograma,

Fig.1 B : Radiografia al alta en la que se observan ain las Bioquimica, VSG y sistematico de orina dentro de la
grapas metalicas de piel y la resolucién del neumotorax, . . L. .
persistiendo el patrén de reticulopanalizacion. normalidad. VIH mediante técnica ELISA negativo. Se

colocé tubo de drenaje endopleural para conseguir la
expansion pulmonar los dias previos a la intervencion
quirdrgica. El dia 19-11-90 fue intervenido en nuestro
Servicio; la via de abordaje fue la toracotomia lateral de Noirclerc en sexto espacio intercostal izquierdo. Una vez
abierta cavidad se encontraron adherencias laxas que se seccionaron bajo electrocoagulacion, junto con una zona
distrofica de 3 cm de extensién con algunasbullas milimétricas en apex, que se extirparon con maquina de sutura
automatica TA-30 con grapas de 3,5 mm. Se tomd, ademas, una muestra del I6bulo inferior izquierdo, también con
TA-30, para estudio histolégico. Por toda la superficie pulmonar existian numerosos blebs, de menos de 1 cm. de
diametro. Posteriormente se realizo abrasion pleural con esponja de plastico y pincelacién con yodo de las pleuras

visceral y parietal.
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El curso postoperatorio fue satisfactorio, siendo dado de alta a los 8 dias de la intervencion quirtrgica. En la

figura 1B puede observarse la radiografia de térax en la fecha de su alta hospitalaria.

Fig.2 A : Micrografia (HE, 160X) en la que se ve un septo Fig.2 B : Micrografia (HE, 100X) en la que se advierte
alveolar ensanchado por la presencia de un infiltrado descamacion celular hisiocitaria en el interior de los alveolos,
linfocitario y eosindfilo. que estan tapizados por neumaocitos tipo Il hiperplasicos.

El estudio histolégico puso de manifiesto una lesion intersticial local de distribucién bronquiolocéntrica. Dichas
lesiones estaban constituidas por elementos histiocitarios, de citoplasma amplio y bordes imprecisos, con nuicleos
hendidos, y mezclados con linfocitos, células plasmaticas y abundantes eosinéfilos (Fig. 2A). Alrededor de estas
lesiones se apreciaban en los espacios alveolares histiocitos de nlcleo redondeado y citoplasma amplio con
pigmento marréndorado (Fig. 2B). Asimismo, se advertian lesiones residuales peribronquiolares, todo lo cual apoyaba

un diagnostico compatible con histiocitosis de células de Langerhans.

DISCUSION

El granuloma eosindfilo es una manifestacién de la histiocitosis X que aparece tipicamente en pacientes

>67) dos estudios

jovenes fumadores; aunque la mayoria de series muestran un predominio del sexo masculino®
recientes han constatado un predominio del sexo femenino™® en USA.

La forma clinica de presentacion mas frecuente es la aparicién de tos y disnea, seguida del hallazgo casual,
poliuriapolidipsia, dolor toracico, neumotérax, hemoptisis, etc. En la radiografia de térax el patron tipico es un
infiltrado de panalizacién fino de predominio en campos superiores.

En el momento del diagndstico, los pacientes suelen referir una sintomatologia previa de duracién muy variable
(dias o afios), con un tiempo medio de evolucion antes de establecerse el diagndstico de 6 meses'. Este paciente
llevaba un afio con tos seca diaria, pero el diagnostico no se establecié hasta que presentd el neumotdrax.
Clasicamente se ha considerado al neumotérax aparecido en pacientes jovenes como sugestivo del diagnoéstico de
G.E. Sin embargo, de los 100 casos recopilados por Friedman et al®, solo 11 sufrieron esta complicacion.

Hasta hace pocos afios, la Unica forma de llegar al diagnostico de la enfermedad requeria la practica de una
biopsia. En la actualidad, a través del analisis del lavado broncoalvéolar se pueden poner de manifiesto la presencia
de células de Langerhans, bien con microscdpia electronica mediante la demostracion de los granulos de Birbeck®, o

50



NEUMOSUR: REVISTA DE LA ASOCIACION DE NEUMOLOGOS DEL SUR VOL.4, NUMERO 1, ABRIL 1992

bien por el estudio inmunohistoquimico, dada la reactividad de estas células frente al anticuerpo monoclonal OKT6"*"
11)

En cuanto al tratamiento, no hay evidencia de que el curso de la enfermedad varie significativamente con
ninguno de los medicamentos utilizados. Habitualmente la terapéutica se basa en el empleo de corticoides, cuyo
beneficio es motivo aln de controversias. Se barajan como factores de mal prondstico el neumotorax de repeticion, la
fibrosis pulmonar avanzada y la aparicion de esta afeccién en varones jovenes(3'4) .

Nosotros presentamos un nuevo caso de granuloma eosinofilo, con patrén radiolégico tipico y cuyo diagndstico

se estableci6 a partir de la aparicién de un neumotoérax.
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