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RESUMEN

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL), conocida también
como Histiocitosis X es una enfermedad granulomatosa poco frecuente
de etiologia no aclarada que puede tener manifestaciones y localizacio-
nes diversas, sin embargo la localizacion timica como lugar inicial y
exclusivo de presentacion de HCL es bastante inusual. Se presenta el
caso de un paciente que debuté con una clinica inespecifica, donde las
pruebas de imagen pusieron de manifiesto una masa en mediastino ante-
rior y que tras los andlisis anatomopatoldgicos e inmunohistoquimicos
evidenciaron una proliferacion de células de Langerhans y eosinéfilos
siendo positiva para CD1a y S-100 confirmando el diagnéstico de HCL.

PALABRAS CLAVE: Histiocitosis X. Histiocitosis de células de Lan-
gerhans. Timo.
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ABSTRACT

The Langerhans’cell histiocytosis (LCH), also known as Histiocitosis
X it is an illness not very frequent granulomatosus etiology not clarified
vet, that it can have different manifestations and localizations, however the
thymic localization as initial and exclusive place gives presentation HCL it
is quite unusual. The present case is presented a patient that debuted
with a clinical unspecific, where the tests give image they put she gives
apparent a mass in previous mediastinum and that after the pathologic
and immunohistochemical analysis they evidenced a proliferation Lan-
gerhans’s cells and eosinophils it being positive for CDIla and S-100
confirming the diagnosis of the LCH.

KEY WORDS: Histiocytosis X. Langerhans’cell histiocytosis. Thymus.

Herndndez Pérez JM, Franquet Casa T, Rodriguez S, Giménez A. Histocitosis de células de Langerhans con afectacion timica como
manifestacion vnica de la enfermedad. An Med Interna (Madrid) 2007; 24: 497-499.

INTRODUCCION

La HCL comprende un espectro de diferentes enfermeda-
des donde se encuentran el granuloma eosindfilo, la enferme-
dad de Letterer-Siwe y la enfermedad de Hand-Schuller-
Christian (1). En la mayoria de ocasiones suele debutar en
nifios y gente joven siendo la localizacién mads frecuente de
afectacion 6sea y, con menor frecuencia, piel, pulmén y mul-
tiorganica. Su etiologia no estd clara aunque se ha visto en
relacién con neoplasias de origen hematoldgicas (2) (tipo lin-
foma no Hodgkin y enfermedad de Hodgkin), adenocarcino-
mas (pulmén y mama) y excepcionalmente con sarcomas (3),
aunque también se describen asociaciones con enfermedades
autoinmunes como la miastenia gravis (2,4).

En localizaciones como la piel, las manifestaciones clini-
cas son mas llamativas y el diagndstico de sospecha sobrevie-
ne de manera mas rdpido, sin embargo en otras como pulmén,
debemos apoyarnos en pruebas de imagen (tomografia com-
puterizada (TC) - tomografia de alta resolucién) que al encon-
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trarnos con la presencia de quistes redondos, bilobulados o
ramificados localizados en zonas medias y superiores, junto la
existencia de nédulos de pequefio tamafio el diagndstico de
HCL se hace mds que probable, atn asf la confirmacién s6lo
se puede obtener por métodos anatomopatolégicos e inmu-
nohistoquimicos (5). Su tratamiento no estd estandarizado, y
puede ir desde la mera expectacion (remiten espontineamente
en un gran nimero de casos), hasta llegar a utilizar agentes
quimioterdpicos e incluso trasplantes de médula 6sea. La
supervivencia de esta enfermedad se sitda en torno al 90%,
pero a pesar de ello se precisa de un seguimiento estricto de
los pacientes debido a su potencial de diseminacién o recidiva.

CASO APORTADO

Se trata de un var6n de 19 afios de edad que ingresa refiriendo
clinica consistente en dolor intermitente localizado a nivel del hemo-
térax izquierdo acompaifiado de tos y febricula de un mes de evolu-
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cion. En la analitica general practicada solo llamé la atencidn la exis-
tencia de una leucocitosis de 16.500 x 10°/1 y una VSG de 24 mm en
1h, el resto de pruebas complementarias incluyendo microbiolégicas
fueron negativas. En la radiografia de térax practicada se objetivaba
una masa de bordes irregulares que borraba el contorno del hilio pul-
monar izquierdo (Fig. 1), tras realizarse la TC de térax se confirmé la
existencia de una masa de bordes mds nitidos con dreas hipodensas
en su interior localizada en mediastino anterior y en contacto intimo
con estructuras cardiacas de 10 x 6 cm de didmetro (Fig. 2). La biop-
sia obtenida por videotoracoscopia de la masa manifesté que estaba
constituida por una proliferacion de células de Langerhans con abun-
dantes eosinofilos, las tinciones histoquimicas realizadas mostraron
positividad para S-100 y CDla, siendo negativas para marcadores
linfoides, todos estos hallazgos fueron compatibles con el diagndsti-
co de HCL. Tras recibir 2 lineas de tratamiento quimioterdpico y sin
obtener respuesta evidente, fue necesario iniciar terapia radioterdpi-
ca, encontrandose durante la misma la aparicién de una adenopatia
en localizacién supraclavicular, que tras ser biopsiada se evidencié
enfermedad de Hodgkin tipo esclerosis nodular asociada a HCL; tras
no observarse respuesta al tratamiento convencional, se llevo a cabo
autotrasplante de precursores hematopoyéticos de sangre periférica,
consiguiendo remision completa de ambas enfermedades hasta la
fecha.

Fig. 1. Lesion de contornos irregulares que hace signo de la silueta
con el hilio izquierdo alterando su disposicién normal.

Fig. 2. Masa de bordes nitidos con dreas hipodensas en su interior,
localizada en mediastino anterior que contacta con estructuras car-
diacas.

DISCUSION

La HCL fue descrita por primera vez en 1939 por
Andrews y a pesar de haber pasado mds de 60 afios desde su
primera descripcidn, su etiologia atin no ha sido desvelada (6).
Debido a que se ha visto en relacién con neoplasias hematol6-
gicas como presenta nuestro caso, es facil pensar de que
ambas enfermedades deben tener un origen comun a nivel de
produccién anémala de clones de células y por ello considerar
a la HCL hasta cierto punto, como una enfermedad neopldsi-
ca; sin embargo la resolucién en ocasiones de la enfermedad
sin tratamiento y la respuesta favorable a tratamiento con cor-
ticoides en otras, va en contra de este sentido.

A pesar de que la localizacién del timo, en la enfermedad
HCL multiorganica es frecuente (7), el timo como manifesta-
cién inicial y tnica de la HCL es bastante inusual, asi lo atesti-
guan solo 11 descripciones anteriores en la literatura (Tabla I),
donde encontramos algunas similitudes, como la asociacién
con la miastenia gravis y neoplasias diversas, asi como la apa-
ricién en la TC de térax la presencia de mdltiples calcificacio-
nes intratimicas dispersas pretratamiento (8-10;) aunque en el
caso expuesto no se aprecien dichos hallazgos en la TC, qui-
z4s sea debido a esto al rdpido crecimiento de la lesién y a la
prontitud de las manifestaciones clinicas, no dando tiempo tal
vez, a la formacion de dichas calcificaciones y por tanto a su
observacién en las pruebas de imagen.

TABLA |

REVISION DE AUTORES Y CASOS DE AFECTACION TiMICA
POR HCL EN LA LITERATURA

Autor N°de  Enfermedad  Calcificaciones  Tratamiento  Evolucidn
casos  asociada

Beatty13 1 No Cirugia+RT ~ Favorable
Siegal et al14 2 No Cirugia+RT ~ Favorable

No - Cirugla+ QT Favorable
Pescarmonaetallt 1 Miastemia G. No Cirugia Favorable
Bramwell and Bums2 1 Miastemia G. No  Cirugfa + Esteroides Favorable
Gilcreased 1 Miastemia G, Cirugia Favorable
Wakely et al5 1 No Si Ninguno Favorable
Eliot et al6 1 No Si Ninguno Favorable
Novak et al12 T T.deFallot Ninguno Favorable
Leeetal3 1 Sarcoma No Cirugia Favorable
Presente caso 1 Enf. hodgkin No  QT+RT+TAPSP  Favorable

RT: radioterapia; QT: quimioterapia; TAPSP: trasplante autélogo de pre-
cursores de sangre periférica, - No se realizd TC.

Debido a la gran diversidad de expresion clinica de esta
enfermedad y a la impredecible evolucidn de ésta, es dificil la
eleccidn terapeititica, sin embargo en algunos casos la opcién
estd muy clara, como puede ser el caso de la afectacién mul-
tiorganica, donde la quimioterapia parece ser el tratamiento de
eleccion; pero en aquellas localizaciones tnicas como es el
caso expuesto, no queda claro que actitud llevar a acabo, as{
queda reflejado en al literatura donde hay casos tratados
exclusivamente con cirugia (3,11), otros con resolucién
espontdnea y otros como el presente caso donde fue necesario
llegar al trasplante de médula 6sea, si bien cabe destacar que
al estar asociado a una enfermedad de Hodgkin el tratamiento
debia ser mds intensivo.
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El hecho de que en ocasiones esta localizacién haya sido
un hallazgo meramente casual (12), nos da que pensar que
muchas veces haya podido pasar desapercibido y por tanto su
diagnéstico haya quedado subestimado, de ahi que solo con el
caso expuesto nos encontremos con tan pocas referencias den-
tro de la literatura; por tales motivos, nos hace pensar que a
priori el hallazgo de una masa mediastinica anterior en un
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