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Panbronquiolitis difusa. Una rara enfermedad en paises
occidentales

Diffuse Panbronchiolitis: a Very Rare Disease in Western
Countries

Sr. Director:

La panbronquiolitis difusa (PD) es un proceso inflamatorio bron-
quiolar, crénico y progresivo, casi exclusivo de pacientes asiaticos.
Se suele presentar entre la segunda y la quinta décadas de la vida,
y dos tercios de los pacientes no tienen historia de tabaquismo. La
clinica incluye disnea de esfuerzo, tos con expectoracién que en
muchos casos excede los 50 ml/dia, afectacién sinusal y crepitantes
secos. Los hallazgos radiolégicos tipicos son micronédulos difu-
sos bilaterales, patron en tree-in-bud, y en ocasiones puede haber
bronquiectasias. El hallazgo histolégico principal es la acumula-
cién de macréfagos espumosos en las paredes de los bronquiolos
respiratorios!. Los niveles de crioaglutininas, inmunoglobulinaA y
factor reumatoide estan frecuentemente alterados, y en las prue-
bas de funcién pulmonar puede aparecer afectacion obstructiva,
restrictiva o mixta.

Presentamos el caso clinico de una mujer 56 afios, de raza cau-
casica, que nunca ha sido fumadora y sin historia familiar, laboral
y farmacolégica destacable. Refiere desde hace 2 afios tos persis-
tente productiva diaria y disnea de moderados esfuerzos. En el
examen fisico destacan crepitantes secos bibasales. Los datos anali-
ticos basicos eran normales, a excepcién de un factor reumatoide de
53 Ul/ml (normal, <20 Ul/ml) y de inmunoglobulina A de 484 mg/dl
(normal, 82-453 mg/dl). La radiografia de térax muestra pequefias
opacidades nodulares bilaterales, y la tomografia axial computa-
rizada de térax de alta resoluciéon (TACAR), patrén en tree-in-bud
(fig. 1). La espirometria revela un patrén restrictivo leve, y el test de
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marcha de 6 min muestra caida de la saturacién arterial de oxigeno
del 98 al 90%. El ecocardiograma fue normal. El lavado bron-
quioalveolar muestra neutréfilos (87%) e indice CD4/CDS8 de 1,16,
y la biopsia transbronquial no mostré alteraciones. Ante la ausen-
cia de un diagnéstico definitivo, se realiza una biopsia pulmonar
quirdrgica (BPQ). El estudio anatomopatolégico revel6 inflamacién
crénica localizada principalmente en los bronquiolos respirato-
rios, con linfocitos, células plasmadticas e histiocitos espumosos;
en las luces bronquiolares se veian predominantemente neutréfi-
los. Todos estos datos histoldgicos encuadran con el diagndstico de
PD. Se inicia tratamiento con claritromicina via oral (250 mg/12 h),
y durante los primeros 6 meses de seguimiento la paciente pre-
senta buena tolerancia al tratamiento prescrito, aunque persisten
los sintomas iniciales.

Aunque no se conocen con exactitud la etiologia y la historia
natural de esta enfermedad, la susceptibilidad genética se ha aso-
ciado con el antigeno leucocitario humano (HLA) B54 y HLA-A112.
En la literatura médica revisada se encuentra una pequeiia serie de
casos procedentes de paises occidentales, como Europa, Australiay
América3-. Los criterios clinicos diagnésticos fueron establecidos
por el Comité de Enfermedades pulmonares difusas del Ministerio
de Sanidad y Bienestar de Japén, y solo son aplicables a la pobla-
cién asiatica; en los paises occidentales, en los que esta enfermedad
es muy rara y los clinicos no estan habituados a tratarla, suele ser
necesaria la BPQ. El tratamiento de que se dispone hasta ahora son
los macrélidos (eritromicina y claritromicina), que deben adminis-
trarse durante al menos 2 afios®.

En resumen, el diagnéstico de PD suele ser dificil en muchos
pacientes debido a las caracteristicas clinicas y radiolégicas ines-
pecificas, ademdas de que no se sospecha por lo infrecuente en
paises occidentales; sin embargo, debe tenerse en cuenta al valo-
rar pacientes sin historia de tabaquismo, con disnea de esfuerzo,
tos productiva crénica y patrén tree-in-bud en la TACAR toracica.

Figura 1. A) La radiografia de térax posteroanterior presenta un patrén intersticial micronodular bilateral y difuso. B) Las imagenes de la TACAR toracica muestran patrén
en tree-in-bud, consistente en estructuras ramificadas (flechas negras) y brotes (flechas blancas). C) Visiobn mas amplia con abundantes brotes periféricos (C: circulo).
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Finalmente cabe recalcar que, tras la revisién exhaustiva de la
bibliografia médica, este seria el primer caso reportado procedente
de Espafia, que viene a sumarse a los muy infrecuentes casos des-
critos en Europa.
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Hematoma mediastinal espontaneo como manifestacion
inicial de adenoma quistico de paratiroides ectopica

Spontaneous Mediastinal Hematoma as an Initial Manifestation
of Ectopic Parathyroid Cystadenoma

Sr. Director

Se expone el caso de una mujer de 61 afios que consulté por
hematoma mediastinal atraumatico. Ademas, refiri6 picadura de
ofidio en brazo derecho 5 dias antes, con reaccién local. Los estu-
dios por imagenes descartaron lesiones vasculares o cardiacas. En la
toracotomia exploradora se observé un gran hematoma mediasti-
nal que infiltraba el tejido mediastinal laxo, sin que se identificaran
tumores o vasos sangrantes (fig. 1A). No habia lesién de la vena
cava superior. Se abri6 el pericardio y se explor6 la raiz de la
aorta y la arteria pulmonar, sin encontrar lesién o sangrado. Se
extrajeron multiples codgulos y tejido adiposo infiltrado por san-
gre. En el material enviado al servicio de patologia se diagnosticé
rotura de adenoma quistico de glandula paratiroidea ectépica. En
el estudio macroscépico se evidencid tejido extensamente infil-
trado por hemorragia. En la microscopia se observé la proliferacién
de células poligonales, sin atipia, de citoplasma claro, dispuestas
en nidos sélidos y rodeadas por un estroma densamente vascu-
larizado, con extensa hemorragia (fig. 1B). Dichas células fueron
positivas para CK7, AE1/AE3, SYN y RCC. Los hematomas medias-
tinales son causados por traumatismos, aneurismas o rotura de
grandes vasos o de corazén, y por iatrogenia asociada a procedi-
mientos invasivos o quirtrgicos!. Entre otras etiologias posibles
se encuentran: alteraciones de la coagulacién, tumores (benig-
nos y malignos), tos o estornudos (maniobra de Valsalva), uremia,
hipertensiéon renovascular, rotura de quistes timicos, tiroideos y
paratiroideos, metastasis, hematopoyesis extramedular y lipoma-
tosis mediastinical. Si clinicamente no se ha podido identificar la
causa del hematoma, se debe recurrir a los métodos de diagnéstico.
Como regla de oro, se dispone de la aortografia y la exploracién
quirdrgica. Kodolitsch et al.2 demostraron que la combinacién de
los estudios tenia mayor rédito que cada uno por separado. Asi,
el ecocardiograma transtoracico y la tomografia computarizada
tenian una sensibilidad del 75% y una especificidad del 99%, y el
ecocardiograma transesofagico y la resonancia magnética nuclear
contaban con una sensibilidad del 92% y una especificidad del
97%. No hay datos concretos todavia que avalen el uso del PET-
scan para el diagnéstico. El tratamiento de estos pacientes varia
segln el estado de los mismos y los resultados de los métodos
complementarios. Si el paciente esta estable y hay ciertas sospe-
chas de la etiologia por los resultados de los estudios, la conducta

puede ser conservadora. Otra alternativa es la embolizacién percu-
tanea. Si el paciente esta inestable y no se ha podido encontrar la
causa, el tratamiento es la exploracién quirdrgica (toracotomia o
esternotomia)'2. Con respecto a los hallazgos histopatolégicos, en
un estudio publicado en 1995 se estudiaron 97 pacientes con diag-
néstico de hiperparatiroidismo renal, detectdindose 60 glandulas
ectdpicas en 34 pacientes. En este estudio, la localizacién ectépica
mas frecuente fue mediastinal3. En otro estudio de 231 pacientes
operados por hiperparatiroidismo, el 16% tenia ectopia de las glan-
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Figura 1. A Corte axial de tomografia computarizada con contraste intravenoso:
ensanchamiento del mediastino por gran infiltracién mediastinal por hematoma. B
Tejido paratiroideo con extensa hemorragia y vasocongestion (H/E, x4).
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