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sión 0,03 ug/kg/h. La PA mejoró a 80/50
mmHg, la diuresis se mantuvo y la acidosis
metabólica se trató con bicarbonato. Se reali-
zaron pruebas diagnósticas de anafilaxia: IgE
1.490 (normal < 100 U/ml) y C3 28 (normal
de 43 a 120 mg/dl) con C4 normal. El posto-
peratorio transcurrió sin problemas, se retiró
el apoyo inotrópico a los 30 min de finalizar
la intervención y fue extubado a las 7 h. A los
14 días se dio el alta a domicilio.

La liberación del contenido del quiste hidatí-
dico de forma espontánea, traumática o durante
la cirugía, puede provocar una reacción anafi-
láctica que puede manifestarse de forma extre-
ma como shock. Se han identificado 19 Ag en
el contenido del quiste'-2, que interactúan con el
sistema complemento del huésped, activándolo
por la vía alterna y provocando la liberación de
la fracción C3a, lo cual se manifiesta en nues-
tro caso con C3 bajo y C4 normal.

El shock anafiláctico cursa con vasoparáli-
sis y aumento de la permeabilidad vascular
que determina hipotensión y shock distributi-
vo. El diagnóstico precoz determina el pro-
nóstico del cuadro. El tratamiento debe ser de
instauración rápida y se basa en el aporte de
fluidos para expandir el volumen intravascular;
la adrenalina para producir vasoconstricción ar-
teriolar, prevenir la liberación de mediadores
de anafilaxia y revertir el broncospasmo2; los
corticoides inhiben la degranulación y la acti-
vación de basófilos también vasoconstriñen y
tienen un efecto antiinflamatorio, los anti-H,
disminuyen la permeabilidad vascular, los anti-
H, disminuyen la hipotensión y la taquicardia,
los anti-H, modifican la transmisión colinérgi-
ca en el tracto respiratorio y en la liberación de
histamina2.

La incidencia de la reacción anafiláctica
hidatídica es del 7,85%3 y del shock anafilác-
tico del 0,2 al 3,3%4. El mejor momento para
la extirpación quirúrgica sería inmediatamen-
te después de una reacción anafiláctica por el
consumo de IgE'. La naturaleza alérgica del
proceso se demuestra por los títulos elevados
de hemaglutinación indirecta5 y el diagnósti-
co de certeza se establece por la detección de
la fracción C3a del complemento por inmu-
noelectroforesis''.
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Fig. 2. TAC torácica que

muestra quistes hidatídi-
eos en el parénquima pul-
monar derecho, mediasti-
no y subpleurales.
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Neurofíbromatosis y enfermedad
hullosa pulmonar

Sr. Director: En un número reciente de su
Revista, aparecía publicado un caso clínico
en el que se describía un meningocele, como
expresión de enfermedad de Von Reckiing-
hausen'. La neurofibromatosis es un trastorno
relativamente frecuente que presenta una in-

cidencia de 1 cada 3.000 personas2, de las
que se calcula padecerán enfermedad pulmo-
nar entre un 10 y un 20%'. Los cambios más
frecuentes son la alveolitis fibrosante y la fi-
brosis intersticial4, si bien, y aun siendo más
típicas de la esclerosis tuberosa, también han
sido descritas formaciones hullosas de predo-
minio apical5. La afectación torácica se ex-
tiende a la aparición de neoplasias, funda-
mentalmente de tipo neurogénico, como el
caso antes mencionado. Describimos un caso
remitido a nuestro servicio para estudio por
hallazgos radiológicos patológicos.

Fig. 1. TAC torácica: le-
siones hullosas biapicales.

Paciente de 39 años, fumadora de 20 ciga-
rrillos diarios, con antecedentes de ulcus, sin
criterios de broncopatía crónica, sin antece-
dentes familiares conocidos. En una detec-
ción de tuberculosis realizada por contacto
laboral se le practicó una radiografía de tórax
en la que se observaban infiltrados múltiples
bilaterales de aspecto nodular y bordes no
bien definidos. La paciente se hallaba prácti-
camente asintomática y tan sólo refería dis-
nea en grandes esfuerzos y tos no productiva
ocasional. La exploración física revelaba
buen estado general, ausencia de adenopatías
laterocervicales o supraclaviculares. La aus-
cultación cardiorrespiratoria fue normal. Des-
tacó la presencia en el tronco de numerosas
formaciones indicativas de neurofibromas,
así como de dos "manchas café con leche"
inferiores a 5 cm de diámetro en la nalga y en
la ingle derechas, y lentiginosis en los flan-
cos. Se realizó la extirpación de ocho forma-
ciones ovoides de superficie lobulada y con-
sistencia fibroelástica cuya descripción
microscópica fue la presencia de prolifera-
ción de células fusiformes en dermis media,
con citoplasma mal definido. Las células cre-
cían formando haces que se entrelazaban en-
tre sí. Los vasos tenían la pared fina, y eran
de pequeño calibre. Dichos hallazgos eran
diagnósticos de neurofibromas. Ante la apa-
rente afectación nodular bilateral se practicó
TAC torácica (fig. 1) en la que se apreciaban
estructuras mediastínicas de aspecto normal,
sin adenopatías a ese nivel. El parénquima
pulmonar se hallaba bien aireado, sin aparen-
te afectación intersticial ni formación nodular
alguna. Sí presentaba formaciones hullosas
de pequeño tamaño biapicales de predominio
izquierdo. Se realizó un estudio funcional ob-
teniendo los siguientes resultados: FVC 3,47
(119%), FEV, 3,24 (129%), FEV,/FVC
93,4%, TLC 118%, RV 142%, RV/TLC
38,9%, TLCO 81,5%, KCO 71,9%. Con todo
ello se estableció el diagnóstico de neurofi-
bromatosis con presencia de enfermedad bu-
llosa biapical que funcionalmente se traduce
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TCAR, la incidencia de afectación pulmonar
sería incluso mayor.

Analizando la bibliografía aparecida sobre
el tema nos ha llamado la atención las esca-
sas referencias en lengua española o inglesa,
contrastando con repetidas publicaciones re-
cientes japonesas que recogen aproximada-
mente una decena de casos de enfermedad de
Von Reckiinghausen y enfermedad hullosa,
coexistente o no con afectación intersti-
cial1'4'1'. Aprovechamos la presentación de
esta paciente para remarcar la conveniencia
de realizar al menos un estudio radiológico y
funcional respiratorio dada la incidencia refe-
rida aun en pacientes paucisintomáticos y la
distinta implicación pronostica que puede va-
riar desde un mero hallazgo banal a la apari-
ción de alteraciones funcionales graves7 o la
aparición de una neoplasia'-8.
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i de tráquea.

un caso

;ondrosarcoma de tráquea
muy poco frecuente, con
;os'. Los condrosarcomas
rior son tumores muy ra-
1 1,25% de todos los con-
tamos el caso de un pa-
ción de la vía aérea
androsarcoma de tráquea

que preciso resección quirúrgica.

Varón de 84 años de edad, no fumador,
que presentaba tos seca de 2 años de evolu-
ción, disnea de moderados esfuerzos y estri-
dor. Los signos vitales, analítica, gasometría
y radiografía simple de tórax eran normales.
La TAC cervicotorácica mostró un tumor de
tráquea en su cara izquierda, de 2 cm de lon-
gitud, con destrucción del cartílago, infiltra-
ción del lóbulo tiroideo izquierdo y una pe-
queña calcificación intratumoral. En la
fibrobroncoscopia, el tumor ocupaba el 60%
de luz traqueal, quedando 3 cm de tráquea
sana hasta cuerdas y 6 cm hasta carina. Su
superficie era dura, lisa y muy vascularizada,
no practicándose biopsias por el riesgo de
sangrado y asfixia. La curva flujo-volumen
sugería una obstrucción fija de la vía aérea,
con reducción de la PEF y la PIF. Finalizado
el estudio, se procedió a la intervención qui-
rúrgica. Inicialmente, el anestesista situó el
tubo orotraqueal por encima del tumor. A tra-
vés de cervicotomía, se incidió el quinto ani-
llo traqueal, procediendo a una intubación in-
tracampo por debajo del tumor. Se confirmó
la presencia de un tumor duro de 2 cm de ta-
maño, que ocupaba el 60% de la luz traqueal,
entre segundo-cuarto anillos infiltrando el ló-
bulo tiroideo izquierdo. La intervención con-
sistió en una lobectomía tiroidea izquierda, re-
sección completa del tumor incluyendo tres
anillos traqueales (fig. I ) y reanastomosis ter-
minoterminal con puntos sueltos de polidioxa-
nona (PDS) de 2/0. El paciente fue dado de
alta a los 12 días respirando y fonando perfec-
tamente. El informe anatomopatológico fue
de condrosarcoma traqueal de bajo grado
(bien diferenciado). En el tercer año postope-
ratorio no existen signos de recidiva tumoral.

Los condrosarcomas extraesqueléticos son
más frecuentes en la
tráquea'-2. De hecho, Hov
ningún caso de CT entre
mor traqueal en 25 años.
poco refieren ningún case
en un período de 20 añ(
describen sólo un CT en
rante 10 años.

El CT es más frecuent
años, presentando una d
nea en toda la tráquea. S
un resto rudimentario de
o como degeneración ma
ma5. A diferencia de los
benignos, en el CT es fi
miento de la pared traqu

extraluminal56 como en este caso, que infil-
traba la pared traqueal y la glándula tiroides.
La clínica suele ser inespecífica y se relacio-
na con la obstrucción progresiva de la vía aé-
rea'. Los síntomas más comunes son tos irri-
tativa, disnea de esfuerzo y estridor, con
evolución inferior a un año511. Otros síntomas
son hemoptisis, atelectesias y neumonía. En la
radiografía simple aparecen calcificaciones
moteadas en el 80% de los casos', sobre todo
en los tumores intratorácicos2. La TAC cervi-
cotorácica, imprescindible para valorar todo
tumor laringotraqueal, muestra una masa poli-
lobulada a partir de la pared traqueal que redu-
ce la luz, con grandes calcificaciones intratu-
morales. Estos hallazgos no son concluyentes
de condrosarcoma, planteando el diagnóstico
diferencial con hamartoma, condroblastoma y
tumor carcinoide2. En este paciente la TAC
fue muy indicativa de tumor maligno, por su
tamaño, invasión local y calcificación interior.
Endoscópicamente, el CT es un tumor submu-
coso de superficie lisa, dura y encapsulada y
difícil de biopsiar'. Es importante la valora-
ción de la tráquea proximal y distal al tumor.
El tratamiento de elección es la cirugía, con re-
sección de la zona tumoral y de las estructuras
infiltradas'-2'5. El diagnóstico histológico se
basa en un aumento del número de células car-
tilaginosas con núcleos hinchados y abundan-
tes células multinucleadas. Por su escasa inci-
dencia, el comportamiento oncológico del CT
es desconocido, aunque la mayoría de condro-
sarcomas extraesqueléticos poseen bajo grado
de malignidad y bajo índice de metástasis. Su
evolución es de tumor primariamente invasor,
similar al condrosarcoma de laringe, pero con
menos recurrencias locales'5.
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