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Fig. la. Proliferación de células poligonales de citoplasma eosinofílico granular. (HE x 200.) b. Positividad frente a la proteina S100 del citoplasma de la
célula tumural. PAP s 100 x 200.

describir un caso similar dado lo infrecuente
de esta asociación, en ambos casos con estu-
dio inmunohistoquímico (fig. 1), como muy
bien lo describen sus autores.

Presentamos una paciente de 39 años de
edad, fumadora de 30 cigarrillos al día con
antecedentes de hemorragia digestiva por un
ulcus duodenal e intervenida de varios quis-
tes benignos mamarios y en tratamiento ha-
bitual con benzodiacepinas que ingresó por
referir un síndrome constitucional de 10 días
de evolución acompañado de tos, expectora-
ción, dolor pleurítico izquierdo, disnea a
grandes esfuerzos y fiebre alta. A la explora-
ción mostraba una palidez cutánea mucosa,
desnutrición e hipoventilación con crepitan-
tes básales y roncus dispersos siendo el resto
de la exploración anodina. En la analítica
destacaba una anemia mixta por déficit de
vitamina B,¡ y hierro con un test de Schilling
indicativo de malabsorción independiente
del factor intrínseco además de presentar
una hipoalbuminemia y VIH negativo. El
Mantoux fue positivo a las 48 horas de 10 x
12 mm. La radiografía de tórax presentaba
una masa mediastínica en región del ángulo
traqueobronquial derecho que resultó ser
adenopatías en la TAC (tomografía axial
computarizada) no sólo en la región pretra-
queal derecha sino también en la porción
superior del hilio derecho y precarinal; tam-
bién detectó un mioma uterino. Se le realizó
una fibrobroncoscopia que mostró una masa
blanquecina en la entrada del lóbulo superior
izquierdo cuya biopsia fue positiva para un
tumor benigno de células granulares. En la
mediastinoscopia practicada se extrajo una
adenopatía que fue positiva para carcinoma
metastásico. La gastroscopia apreció una
esofagitis y gastritis, así como un tumor sub-
mucoso ulcerado de la cara anterior del bul-
bo duodenal con informe anatomopatológico
de metaplasia gástrica. La biopsia endome-
trial demostró una hiperplasia glandular sim-
ple focal de endometrio. En la biopsia de la
masa del bronquio del lóbulo superior iz-
quierdo se observó debajo del epitelio de
revestimiento bronquial una tumoración
constituida por células de citoplasma amplio
granular con núcleos redondos sin mostrar
atipias ni mitosis. Realizadas las técnicas de
inmunohistoquimia dichas células expresa-

ron marcadores positivos para S100 (marca-
dor de células derivadas de la cresta neural).
Sin embargo, la adenopatía mediastínica re-
veló un carcinoma metastásico, y en el estu-
dio inmunohistoquímico realizado resultó
ser positivo para citoqueratina y negativo
para ALC (antígeno leucocitario citoplasma-
tico) y FPA (antígeno de fosfatasa placenta-
ria), lo que descarta un linioma y un tumor
de células granulares apoyando el diagnósti-
co de carcinoma.

Describimos en este caso una asociación
sincrónica de un mioblastoma bronquial de
células granulares y de un carcinoma con
afectación mediastínica.

En este caso se ha descartado la existencia
de otros tumores sincrónicos de esta natura-
leza, ya que se han referido casos con afecta-
ción multicéntrica2 o con afectación simultá-
nea traqueobronquial y de piel o lengua3, no
siendo raro que los tumores neurogénicos
periféricos adopten esta forma de presenta-
ción múltiple.

Apuntar también que el nombre de la enti-
dad "mioblastoma de células granulares" da
una idea equivocada de su origen y quizá sea
más correcta la denominación de tumor de
células granulares4 o mejor de schwannoma
de células granulares5.
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Imagen infrecuente
de malformación adenomatoidea
([dística en un adulto

Sr. Director: La malformación adenoma-
toidea quística es una enfermedad congénita,
que se manifiesta en los primeros meses de
vida como una masa intralobar de tejido pul-
monar desorganizado. Se considera el re-
sultado de una atresia bronquial con prolife-
ración de los bronquiolos terminales' y fue
descrita inicialmente en niños2. Presentamos
un caso diagnosticado en la edad adulta, sin
que se hubiera sospechado este diagnóstico
antes de la cirugía.

Mujer de 46 años sin antecedentes de inte-
rés, consultó por haber presentado 5 meses
antes un cuadro clínico de tos, expectoración
de un líquido marronáceo, fiebre y dolor to-
rácico izquierdo que cedió con tratamiento
antibiótico, repitiéndose posteriormente la
misma sintomatología en tres ocasiones du-
rante los 7 meses siguientes. Nunca presentó
alteraciones analíticas. En la radiografía de
tórax se apreció una masa redondeada, de
bordes bien definidos, de unos 7 cm de eje
mayor, localizada en el lóbulo inferior iz-
quierdo (LII). El escáner torácico y la reso-
nancia nuclear magnética confirmaron los
hallazgos de la radiología simple sin encon-
trar ninguna alteración en la vascularización.
La exploración broncoscópica fue normal.
Una punción aspiración con aguja fina diri-
gida por TAC obtuvo un liquido marrón
cuya citología fue negativa para malignidad y
su estudio microbiológico reveló crecimiento
de Aspergillus fumigatus. La aortografía y la
arteriografía pulmonar mostraron, en la fase
tardía, la existencia de un vaso arterial deri-
vado de la circulación pulmonar que irrigaba
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Fig. 1. En la arteriografía pulmonar, en fase tar-
día, se visualiza un vaso arterial derivado de la
circulación pulmonar que parece comunicarse con
la circulación sistémica al rellenarse de contraste
de forma retrógrada.

la masa (fig. 1). Si bien no pudo demostrarse
en ninguna de las proyecciones un vaso arte-
rial, debe suponerse la existencia del mismo,
probablemente en la transición toracoabdo-
minal, que ponga en comunicación a la vas-
cularización pulmonar con la sistémica. Con
la sospecha diagnóstica de secuestro pulmo-
nar o quiste broncogénico colonizado por
Aspergillus se procedió a toracotomia. En el
acto quirúrgico se encontró una masa en ló-
bulo inferior izquierdo, realizándose lobecto-
mía sin encontrar vasos anómalos en la vas-
cularización. Macroscópicamente la masa te-
nia una cavidad quística de 4,5 cm de
diámetro, con pequeños fondos de saco en su
interior y no se observaba continuidad con
ningún bronquio. La anatomía patológica de-
mostró una estroma colagenizada, con algu-
nas fibras musculares y con numerosos quis-
tes irregulares de tamaño variable, revestidos
por un epitelio respiratorio de células cúbi-
cas. No se observa cartílago en ninguna zona
y en la estroma próxima a los espacios quís-
ticos se observan algunas células inflama-
torias. La imagen histológica corresponde a
una malformación adenomatoidea quística
tipo I de Stocker.

La malformación adenomatoidea congéni-
ta se caracteriza por una proliferación de
estructuras semejantes a bronquiolos termi-
nales, formando uno o varios quistes'. Para
su diagnóstico se exige que exista un incre-
mento adenomatoideo en las estructuras res-
piratorias terminales formando quistes inter-
comunicados de diferentes tamaños; limita-
dos por un epitelio columnar, seudostratifi-
cado, ciliado y cuboidal; con una formación
polipoide de la mucosa con aumento del teji-
do elástico en la pared del quiste; con ausen-
cia de cartílagos excepto cuando existe un
componente de bronquio normal atrapado; y
no suele existir inflamación, excepto en adul-
tos. Esta malformación fue clasificada en tres
tipos, basándose en criterios histológicos y
clínicos. Su patogenia no es bien conocida
aunque se indica3 que el primer defecto es
una detención del crecimiento broncopulmo-
nar originando una atresia bronquial. Si el

crecimiento continúa en el tejido del segmen-
to atrésico, se origina la malformación ade-
nomatoidea.

Esta enfermedad fue descrita inicialmente
en niños (83% menores de 6 meses). General-
mente afecta a un único lóbulo, clínicamente
origina un distrés respiratorio o infecciones
de repetición, o bien se descubre casualmen-
te en una radiografía de tórax2. El pronóstico
depende en gran parte del tipo histológico,
siendo prácticamente mortal para el tipo III
y con una supervivencia del 40% para el tipo
I2. A pesar de ser una enfermedad típicamen-
te pediátrica, se han descrito en la bibliogra-
fía casos de diagnóstico en adultos1'4'5.

Algunos autores destacan semejanzas entre
esta malformación y el secuestro pulmonar3

dado que este último es un tejido pulmonar
inmaduro con escasos o ningún cartílago
bronquial cuya histología es idéntica aunque
la malformación está dentro del parénquima.
El secuestro intrapulmonar es para muchos
autores una lesión adquirida, equivalente
morfológicamente a una neumonía organiza-
da, siendo diferente de la malformación ade-
nomatoidea quística por la ausencia de quis-
tes hamartomatosos bronquiolares. Se han
publicado malformaciones adenomatoideas
quísticas vascularizadas por arterias sistémi-
cas anómalas, y la asociación de malforma-
ción adenomatoidea quística y secuestro pul-
monar en el mismo paciente6; sin embargo,
otros autores no aceptan este concepto, con-
siderando que si la vascularización es anó-
mala se trata exclusivamente de un secuestro
pulmonar3.

En el caso que presentamos pueden bara-
jarse en el diagnóstico diferencial varias po-
sibilidades dentro del espectro de malforma-
ciones pulmonares derivadas del intestino
anterior, principalmente el secuestro pulmo-
nar intra o extralobar, el quiste broncogéni-
co, la malformación adenomatoidea quistica,
o bien masas pulmonares que de forma pri-
maria o secundaria puedan estar infectadas.
Si bien el hallar un aporte vascular sistémico
en los estudios de imagen habla más a favor
de que se trate de un secuestro pulmonar,
hay que tener en cuenta que este hallazgo no
es específico del mismo, sino que cualquier
malformación pulmonar infectada puede de-
sarrollar un aporte arterial derivado de un
vaso sistémico por "canibalismo", igual que
un drenaje venoso también sistémico. El pa-
ciente que hemos presentado es un nuevo
caso de malformación adenomatoidea congé-
nita quística en adulto, que había permaneci-
do asintomática hasta los 46 años. Queremos
destacar además de la edad de presentación,
el hecho de que ninguno de los estudios de
imagen realizados antes de la cirugía hizo
sospechar el diagnóstico, e incluso orienta-
ban a un quiste broncogénico o en mayor
medida, por su localización y las irregulari-
dades observadas en la arteriografía, hacia
un secuestro pulmonar.

A. de Pablo, E. Larrú* y A. Carrasco**
Servicios de Neumología, "'Cirugía Torácica

y '"Radiología.
Hospital 12 de Octubre. Madrid.

1. Avitabile AM, Greco MA. Congenital
cystic adenomatoid malformation of the
lung in adults. Am J Surg Pathol 1984- 8-
193-202.

2. Cloutier M, Schaffer D, Higth D. Conge-
nital cystic adenomatoid malformation.
Chest 1993; 103: 761-764.

3. Moerman P, Fryns J, Vandenberghe K,
Deviieger H, Lauweryns JM. Pathogenesis
of congenital cystic adenomatoid malfo-
mation ofthe lung. Histopathology 1992;
21: 315-321.

4. Usui Y, Takabe K, Takayama S, Miura H,
Kimula Y. Minute squamous cell carcino-
ma arising in the wall of a congenital lung
cyst. Chest 1992; 99: 235-236.

5. Sarnelli R, Pistolesi M, Petruzzelli S, Mi-
niati M, Santolicandro A, Goiuntini C.
Fatal peripheral airway cystic disease in a
young woman. Am J Med 1986; 80: 541-
544.

6. Hasan KJNg, Gray ES, Jeffrey RR,
Youngson GG. Intralobar bronchopulmo-
nary sequestration: antenatal diagnosis.
Thorax 1994; 49: 379-380.

Síndrome nefrótico paraneoplásico
en carcinoma epidermoide
de pulmón

Sr. Director: La asociación de carcinoma
broncogénico (CB) con síndrome nefrótico es
poco habitual. La estirpe histológica más fre-
cuentemente relacionada es el carcinoma
anaplásico de células pequeñas y adenocarci-
noma1"3. Presentamos 2 casos clínicos en que
el síndrome nefrótico fue la manifestación
inicial de un CB epidermoide.

En la tabla I resumimos las características
clínicas, analíticas, radiológicas y evolutivas
de ambos enfermos. El primer paciente fue
remitido a nuestro hospital por edemas en
miembros inferiores y síndrome general con
pérdida de 5 kg de peso. En la exploración
física destacaba la presencia de edemas ma-
leolares en ambas extremidades inferiores.
Las determinaciones analíticas mostraban
hipoproteinemia e hipoalbuminemia, con
proteinuria de rango nefrótico. En la radio-
grafía de tórax se apreciaban nodulos paren-
quimatosos de diferente tamaño en ambos he-
mitórax. Se practicó fibrobroncoscopia visua-
lizándose tejido de aspecto tumoral que infil-
traba carinas de separación entre lóbulo supe-
rior izquierdo, língula y lóbulo inferior iz-
quierdo, donde se tomó biopsia bronquial
que fue positiva para carcinoma epidermoide.

El segundo enfermo consultó por edemas
en miembros inferiores, dolor en fosa supra-
clavicular derecha e hinchazón de cuello. En
la exploración física se apreciaban edemas en
miembros inferiores y adenopatias palpables
en región laterocervical y supraclavicular de-
rechas. Los estudios analíticos demostraban
hipoproteinemia, hipoalbuminemia y protei-
nuria de rango nefrótico. En la radiografía de
tórax se visualizaba una masa en lóbulo su-
perior izquierdo y ensanchamiento mediastí-
nico. Se realizó citología de esputo y punción
de adenopatias supraclaviculares que fueron
positivas para carcinoma epidermoide.

En ambos casos se administró quimiotera-
pia (carboplatino y etopósido), falleciendo el
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