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NEUMOTORAX ESPONTANEO
SECUNDARIO A GRANULOMA EOSINOFILICO:
REPORTE DE UN CASO

SPONTANEOUS PNEUMOTHORAX
SECONDARY TO EOSINOPHILIC GRANULOMA:
A CASE REPORT

Denis Espinal-Lépez '8, Fernan Salinas-Nufiez '°, Perla David-Murillo 2, Maria Sosa-Ferrari.®

RESUMEN:

La histiocitosis pulmonar de células de Langerhans es una enfermedad rara que se caracteriza por la infiltracion de uno 0 mas érganos por
células de Langerhans. Puede manifestarse por fatiga al esfuerzo o la aparicion espontanea de neumotoérax. La mayoria de los casos son
asintomaticos y puede descubrirse de manera fortuita por la aparicion de anomalias radiologicas. Presentamos paciente masculino de 20
anos, no fumador y sin antecedentes patolégicos; manifestando dolor, subito, de tipo pleuritico en hemitérax derecho, de 1 dia de evolucion,
intensidad severa, se exacerba a la inspiracion profunda, acompafado de disnea. La radiografia de térax PA mostro neumotdrax en hemitorax
derecho. Se realiza toracotomia exploratoriay se evidencia lesiones granulomatosa, se realiza exéresis y se envia al laboratorio. El reporte de
patologia, demuestra acumulos de histiocitos con nucleo oval y citoplasma eosindfilo, relacionandolo con la clinica del paciente se diagnostica
como Neumotérax Espontaneo secundario a Granuloma Eosinofilico.
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ABSTRACT:

Pulmonary Langerhans cell histiocytosis is a rare disease characterized by infiltration of one or more organs by Langerhans cells. It can mani-
fest itself by fatigue to the effort or the emergence of spontaneous pneumothorax. The majority of cases are asymptomatic and it may be dis-
covered incidentally by the appearance of radiological anomalies. Present 20-year-old male patient, non-smoker and unprecedented patholo-
gical; expressing pain, sudden, pleuritic type right chest of 1 day of evolution, severe intensity, exacerbates the deep inspiration, accompanied
by shortness of breath. PA chest x-ray showed pneumothorax in right hemithorax. Exploratory Thoracotomy is performed, there is evidence of
granulomatous lesions, and excision is done and is sent to the lab. The pathology report, shows accumulation of histiocytes with oval nucleus
and Eosinophilic cytoplasm, relating it to the clinic the patient is diagnosed as pneumothorax secondary spontaneous eosinophilic granuloma.
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INTRODUCCION

La histiocitosis pulmonar de células de Langerhans (HPCL) es una pa-
tologia poco frecuente caracterizada por infiltracion y proliferacion ano-
mala de células de Langerhans en pulmones u otros érganos.1, 2(estas
células son de la linea monocitos-macréfagos que muestran inclusiones
citoplasmaticas llamados granulos de Birbeck y un niicleo grande)2 y que
presentan en su superficie los marcadores antigénicos CD1ay la proteina
S1003, 4. Inicialmente descrita en 1868 por Paul Langerhans, su etiologia,
patogenia y tratamiento siguen siendo un reto en estos tiempos'.

Antes, se conocia con otros nombres: granuloma eosindfilo, enferme-
dad de Hand-Schiller-Christian, enfermedad de Letterer-Siwe. El térmi-
no histiocitosis X'y, méas adelante el Writing Group of the Histiocyte So-
ciety recomienda sustituir este término por histiocitosis de Langerhans
que agrupa el conjunto de las formas clinicas de la enfermedad?® °.

La etiologia de HPCL es no se conoce, se piensa que es una enfer-
medad reactiva de células dendriticas, cuyo Unico factor de riesgo es
el tabaco en las formas pulmonares del adulto joven5.

La HPCL es caracterizada por propagacion de células de Langer-
hans a nivel peribronquiolar principalmente, en etapas iniciales pro-
duce formacion de nédulos, progresiva distorsion de la luz bronquial
y formacion de quistes, estos quistes son el principal hallazgo en la
radiografia. En términos de funcionalidad produce un deterioro, mas
0 menos grave de la capacidad vital y del intercambio gaseoso8.

PRESENTACION DEL CASO
Paciente masculino de 20 afos, no fumador, sin antecedentes pato-

Figura 1 Rayos X de Torax PA, donde se evidencia un neumo-
torax derecho de aproximadamente un 40 % sin lesion del
parénquima pulmonar, no cardiomegalia, no desviacion del
cardiomediastino.

|6gicos de importancia, Combe negativo, quien se presentd con his-
toria de dolor subito, punzante, intensidad 9 de 10 de tipo pleuritico
en hemitérax derecho, con irradiacion a cuello, de 1 dia de evolucion,
que se exacerba a la inspiracion profunda y se atenda con la inspi-
racion superficial, acompafiado de disnea de igual evolucion. Dichos
sintomas se habian presentado en 2 ocasiones hace 9 y 6 meses
previo al ingreso, con resolucion espontanea de la sintomatologia.

Al momento de ingreso se encuentra normotenso, con frecuencia car-
diaca de 79 latidos por minutos, temperatura axilar de 36.6 °C, pulsoxi-
metria de 97%, Funcion Inspiratoria (Fl) de O2 de 21%, y levemente ta-
quipneico con frecuencia respiratoria de 22 respiraciones por minuto, no
ingurgitacion yugular, expansibilidad pulmonar disminuida, vibraciones
vocales ausentes, hiperresonancia y el murmullo vesicular no ausculta-
ble en hemitérax derecho, resto del examen fisico pulmonar dentro de
parametros normales. Corazén R1y R2 de buen tono, ritmo, e intensi-
dad, no soplos, no ruidos patoldgicos, no hepatomegalia.

Entre los examenes de gabinete efectuados, el electrocardiograma
(ECG) no denota alteraciones, la radiografia de térax posteroanterior
(PA) (Fig.1) mostré un neumotdrax de aproximadamente un 30 % del
hemitérax derecho, no desviacion contralateral del cardiomediasti-
no, no signos de enfermedad bulosa, no consolidados, no cardio-
megalia. La tomografia de térax (Fig.2) comprueba un neumotérax
derecho de aproximadamente un 50 % sin alteraciones en el parén-
quima pulmonar, no enfermedad bulosa, no datos de atrapamiento
aéreo, la espirometria muestra la Capacidad Vital Forzada(FVC)de
90%, Volumen Espiratorio Forzado (FEV1) 86%, vy la relacion FEV1/
FVC de 96 % .

Figura.2 Tomografia de Torax, donde se evidencia un neumotérax
derecho de aproximadamente un 50% sin evidencia de bulas, ni
lesiones del parénquima pulmonar.
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Para un resultado dentro de parametros de normalidad, los estudios
sanguineos denotan un hemograma dentro de parametros de norma-
lidad, al igual que una quimica sanguinea normal, el dimero D normal,
pruebas de funcion tiroidea normales, serologia de VIH, toxoplasma
y CMV son negativos, inmunoglobulina M (IGM) contra el virus del
Epstein Barr es positiva, el perfil inmunoldgico Anticuerpos Antinuclea-
res (ANA), Anticuerpos anti ribonucleoproteina (anti RNP), Anti Smith
(Anti Sm), Anticardiolipinas son negativos. El Diagnostico de ingreso
fue Neumotdrax Espontaneo Primario. Debido a esto se decide reali-
zar una toracotomia exploratoria derecha, en la cual no hay evidencia
de enfermedad bulosa, no se evidencian lesiones en I6bulo inferior y
medio, y en el I6bulo superior derecho se evidencia una lesiones gra-
nulomatosa (Fig.3) se realiza exéresis de dicha lesion y de la pleura cir-
cundante y se envia al laboratorio de patologia, se realiza pleurodesis
con yodo povidone y se coloca Sonda Endopleural.

Figura. 3 Lesiones granulomatosa ubicada en apice del [6bulo
superior derecho.

El reporte de patologia demuestra acumulos de histiocitos con nu-
cleo oval y citoplasma eosindfilo por cual relacionandolo con la clinica
del paciente se decide egresarlo con el diagnostico de Neumotdrax
Espontaneo secundario a Granuloma Eosinofilico. La evolucion del
paciente fue satisfactoria.

DISCUSION

La HPCL se encuentra pocos datos epidemioldgicos. Es mas comun en
ninos con frecuencia de edad de 1-3 anos y con predominio masculino3.
No obstante, se puede diagnosticar en adultos, como si la enfermedad ha
comenzado en edad adulta o si ha sido de evolucion en forma pediétrica.
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La prevalencia anual en nifos se estima de 2-5 casos por millén y en adul-
tos de 1-2 casos por millén 9 en especial fumadores jovenes®.

En nuestro pais Honduras, actualmente no se dispone de datos re-
presentativos sobre las caracteristicas clinicas de la enfermedad en
nifos y adultos. Ni datos epidemioldgicos de HPCL debido a que no
se encuentra bibliografia publicada.

Alrededor del 90% de los pacientes con HPCL presentan antece-
dentes de tabaquismo y es mas comun entre los 30 y los 40 anos de
edad. No se ha encontrado ninguna relacion hereditaria y es comun
en la raza blanca® " %', En nuestro caso el paciente no es fumador,
es mestizo y tiene 20 anos de edad, lo cual hace que nuestro caso
sea de presentacion no comun para esta enfermedad.

En los hallazgos microscopicos se encuentra proliferacion monoclo-
nal de HPCL y formacion de granulomas. La teoria sobre la etiologia
mas probable es que se trata de una reaccion histopatoldgica benig-
na de origen inmunologico®.

La histiocitosis de Langerhans tiene células de gran tamano y pre-
sentan un nucleo en posicion excéntrica, reniforme o en «grano de
café». Se asocian a células inflamatorias en el seno de las lesiones:
polimorfonucleares eosindfilos, linfocitos y células macrofagicas en
las localizaciones 6seas y ganglionares®.

El 25% de los pacientes se presentan asintomaticos en el momento
de diagndstico® "'° y en muchas ocasiones esta patologia se presen-
ta de forma casual al realizarse una radiologia de térax rutinaria2, *.

En adultos jovenes fumadores pueden presentar una afectacion pul-
monar o de forma aislada, o aparece por una afectacion multisisté-
mica en el nifo. En la clinica esta enfermedad se manifiesta con tos
seca o polipnea; en radiografia es caracteristico un infiltrado intersti-
cial con aspecto de (nido de abeja)® °.

Se puede encontrar sintomas pocos comunes como hemoptisis y
sindrome constitucional. También en algunos casos con afectacion
de otros 6rganos se observa: diabetes insipida, dolor abdominal,
adenopatias, afectacion cutanea o lesiones 6seas?.

Los pacientes generalmente se diagnostican por: radiografia de térax
con hallazgo incidental, posterior a un neumotdrax espontaneo y por
sintomas respiratorios o constitucionales como fiebre o bajo de peso.
Son reportes aislados los pacientes que presentan como primera
manifestacion clinica un neumotdrax, como en nuestro paciente 10.
Este resulta de la rotura de lesiones quisticas subpleurales o por des-
truccion de la pleura por la formacion de granulomas adyacentes® .

Las causas de Neumotorax secundario pueden estar inducidos por
gran cantidad de enfermedades, como de causa infecciosa, enferme-
dades pulmonares intersticiales y del colageno, histiocitosis de células
de Langerhans, linfangioleiomiomatosis, fibrosis quistica y EPOC™.

LLas pruebas de funcion pulmonar pueden estar alteradas, por un patron
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obstructivo, restrictivo 0 mixto. Los volimenes pulmonares son norma-
les 0 estan incrementados vy la difusion de mondxido de carbono se pre-
senta disminuido que es lo mas caracteristico de esta enfermedad (se
puede encontrar esta alteracion en al menos el 70% de los casos) 2'°.

En la mayoria de los pacientes podemos encontrar la radiografia de
torax anormal. Suelen aparecer micronédulos o reticulo-nédulos y
afectacion intersticial, con lesiones generalmente bilaterales y simé-
tricas encontradas en lébulos superiores y medios y tienden a res-
petar los angulos costofrénicos?.

El método diagndstico més sensible es la Tomografia Computada, muestra
aspecto reticular o reticulonodular, a veces asociado a un infiltrado peribron-
quial. Puede presentarse una alteracion en las pruebas de funcion respiratorias
y muestran una disminucion de la distensibilidad pulmonar, un sindrome mixto
obstructivo y restrictivo y la disminucion de difusion de mondxido de carbbono °.

Para el diagnostico confirmatorio se realiza mediante una biopsia pulmo-
nar, que rara veces se realiza. Se pueden observar secuelas respiratorias
a largo plazo son la aparicion de neumotdérax aislado o recidivante o
insuficiencia respiratoria cronica secundaria a una fibrosis pulmonar °.

Como diagndsticos diferenciales se puede encontrar linfangioleiomiomato-
sis, sarcoidosis, bronquiectasias quisticas, neumonia intersticial y sindrome
de Wilson-Mikity. La linfangioleiomiomatosis respeta los senos costrofréni-
cos y afecta principalmente las bases pulmonares, no presenta nédulos.
Las bronquiectasias quisticas son contiguas y siguen el trayecto del arbol
bronquial. La sarcoidosis y la neumonia intersticial incluyen quistes subpleu-
rales. El sindrome de Wilson-Mikity afecta fundamentalmente en las bases ©.

El abandono del consumo de tabaco debe ser el objetivo principal
terapéutico siempre. Debe mantenerse al paciente asintomatico en
observacion debido a que hay frecuentemente remisiones esponta-
neas, incidiendo en el abandono de este habito 2.

A nuestro paciente se le realizd una toracotomia exploratoria y se
evidencia lesiones granulomatosa, se le retiro del granuloma. La evo-
luciéon del nuestro paciente ha sido satisfactoria.

Se recomienda el seguimiento a largo plazo de todos los pacientes
con HPCL, aun después de una estabilizacion clinica aparente, por
la posibilidad de progresion o recurrencia de la enfermedad. Se des-
cribe que aun logrando una remision de las lesiones radioldgicas, en
algunos pacientes se mantiene alterada la funcion pulmonar
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