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Histiocitosis de células de
Langerhans de larga evoluciéon

Sr. Director: La histiocitosis pulmonar de
células de Langerhans (HPCL) forma parte de
un grupo de enfermedades caracterizadas por
la proliferacién monoclonal e invasién de di-
ferentes 6rganos por células de Langerhans.
Se sabe poco de la historia natural de la enfer-
medad y su prondstico en adultos es variable
e impredecible. Se ha estimado que la super-
vivencia media en adultos es de 12,5 afios!. A
continuacion se expone el caso de un paciente
con HPCL de 28 aiios de evolucion.

Se trata de un paciente de 57 afios de edad, remi-
tido en 1975 por disnea de esfuerzo de 2 afios de
evolucién. Era fumador y trabajaba colocando sue-
los de terrazo. En la radiografia de térax presentaba
infiltrados reticulonodulares difusos y las pruebas
de funcidn respiratoria evidenciaban un patrén res-
trictivo leve con disminucion de la capacidad de di-
fusion del mondxido de carbono (DLCO) y aumento
de los volimenes pulmonares. Se practicé una biop-
sia pulmonar y el diagndstico histolégico fue de fi-
brosis alveolar difusa. Durante un afio el paciente si-
guié tratamiento con corticoides orales y, aunque
continué fumando, quedé asintomdtico. Se ha revi-
sado irregularmente por motivos laborables, y ha
presentado tos con expectoracion y sibilantes oca-
sionales, y una alteracién funcional de tipo obstruc-
tivo con las mismas alteraciones en los volimenes
pulmonares y en la DLCO. En la radiografia persis-
tian las alteraciones reticulonodulares. Reciente-
mente se practicé una tomografia axial computari-
zada de alta resolucién (TACAR) tordcica en la que
se observaron dreas indicativas de enfisema centro-
lobulillar difuso de predominio en los I6bulos supe-
riores (fig. 1). La discordancia entre este hallazgo
radioldgico y el diagndstico histolégico obtenido 28
afios antes obligd a replantearse el diagndstico esta-
blecido. La revision actual de la muestra histolégica
obtenida hace 28 afios fue diagnéstica de HPCL.

La HPCL es una enfermedad de etiologia desco-
nocida y poco frecuente (el 5% de las enfermedades
pulmonares intersticiales difusas?). Las pruebas de
funcién respiratoria al inicio de la enfermedad pue-
de ser normales o mostrar una leve alteracion de ca-
racter restrictivo, obstructivo o mixto. La DLCO
estd disminuida entre un 60 y un 90% de los casos.
Conforme avanza la enfermedad, podemos encon-
trar un patrén restrictivo si predomina la fibrosis o
diferentes grados de obstruccién si predominan los
cambios quisticos. La radiografia de térax suele ser
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patoldgica, y la alteracién mds frecuente acostumbra
a seguir un patrén micronodulillar o reticulonoduli-
llar en los campos medios y superiores. La TACAR
tiene un valor superior a la radiografia en el diagnés-
tico y el hallazgo en ella de espacios quisticos irre-
gulares confluentes con opacidades nodulares peri-
bronquiales en los 16bulos medios y superiores es
altamente indicativo de HPCL®. Dejar de fumar es
la medida mds importante dentro del tratamiento.
La eficacia de los corticoides es controvertida, aun-
que sigue siendo el tratamiento mads utilizado en pa-
cientes sintomdticos o con una evolucién progresiva.
El curso de la enfermedad es variable e impredeci-
ble, existiendo desde casos asintomaticos hasta
otros de evolucién rapidamente progresiva hacia la
insuficiencia respiratoria y muerte*. Se han descrito
casos que tras remision o estabilizacion de la enfer-
medad han presentado recurrencia en un tiempo va-
riable, que va desde pocos meses hasta 25 afios®. Se
consideran factores de mal prondstico al inicio de la
enfermedad la disminucién de la DLCO, un volu-
men espiratorio forzado en el primer segundo dis-
minuido, un volumen residual aumentado y ser fu-
mador.

En relacion con el caso descrito, se puede
afirmar que el paciente tuvo una histiocitosis X.
La existencia de unas pruebas funcionales y una
TACAR patoldgicas a lo largo de toda la evolu-
cién hace poco probable que hubiera una cura-
cion del proceso. Esto indicaria que las altera-
ciones encontradas 28 afos mas tarde son el
resultado de lesiones preexistentes de la propia
enfermedad, a las que se han sumado los cam-
bios enfisematosos provocados por el tabaquis-
mo. La rareza del caso radica en la larga evolu-
cién de la enfermedad a pesar de presentar el
paciente factores asociados a mal prondstico.
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Fig. 1. Tomografia axial
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la que se visualizan dreas
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