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Aunque para el andlisis evolutivo de la funcién pulmonar e
intercambio gaseoso se han incluido todos los pacientes hasta el
momento de su salida del programa de ventilacién, el analisis de
supervivencia se ha llevado a cabo de forma exclusiva con los
pacientes que han seguido en ventilacién hasta producirse el evento
muerte, por lo que los pacientes que salieron del programa por mal
cumplimiento no han sido introducidos en dichos andlisis. Como
bien dicen los autores de la carta y ha sido confirmado por un
estudio de muy reciente publicacién?, la adherencia es un factor
fundamental para que la ventilacion no invasiva sea efectiva.

Consideramos especialmente relevante la monitorizacién noc-
turna de los pacientes. Aceptando que son necesarios estudios que
permitan poner en valor el control mediante poligrafia y/o poli-
somnografia, no nos cabe duda que resulta fundamental disponer
de control de la eficacia de la ventilacién en términos de PaCO,,
el valor que directamente se relaciona con la ventilacién alveolar.
En nuestra opinién, corroborada por otros autores>, esto es funda-
mental y nosotros lo hemos realizado de forma rutinaria: tanto al
inicio de la ventilacién como en todas las visitas de seguimiento se
ha llevado a cabo una gasometria de madrugada, con el paciente en
ventilacién.

En resumen, aun con la limitacion de no disponer de
datos que evalten el impacto de la comorbilidad, consideramos
importante haber podido poner de manifiesto, en un estudio a largo
plazo, que el grado de alteracién ventilatoria constituye un factor
de mal pronéstico en los pacientes con sindrome de obesidad-
hipoventilacién que precisan ventilaciéon no invasiva, mientras que
asociar un sindrome de apnea del suefio es un factor protector. Pen-
samos que la monitorizacion de la PaCO,, para asegurar un soporte
ventilatorio efectivo, es fundamental en la obtencién de resultados.
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Asociacion de bronquio traqueal y drenaje
venoso pulmonar anémalo parcial en paciente
con neurofibromatosis tipo 1y neurofibroma
del nervio vago ipsilateral

@ CrossMark

Combination of tracheal bronchus and partial anomalous
pulmonary venous return in a patient with type 1
neurofibromatosis and ipsilateral vagal nerve neurofibroma

Sr. Director:

La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es el tipo mas comtn de las
neurofibromatosis, un grupo de trastornos genéticos del sistema
nervioso que afectan principalmente al desarrollo y crecimiento
de los tejidos de las células neurales. La NF1 tiene una incidencia
aproximada de uno de cada 3.000 recién nacidos y se transmite a la
descendencia de forma autosémica dominante, si bien hasta un 50%
de los nuevos casos surgen espontaneamente mediante mutaciones
de novo. Existen escasas referencias bibliograficas que describan la
asociacién de NF1 con malformaciones cardiovasculares o de la via
aérea.

Presentamos el caso clinico de una mujer de 45 afios diagnosti-
cada de NF1, no fumadora, que presentaba una disfagia secundaria
a un tumor mediastinico posterior que comprimia el eséfago
toracico, compatible radiol6gicamente (mediante resonancia mag-
nética) con un tumor neurogénico dependiente del nervio vago
derecho. En la exploracion fisica inicamente destacaban manchas
«café con leche» en la superficie cutanea y varias cicatrices en la
espalda y pared abdominal en relacién con resecciones previas

de neurofibromas en dichas localizaciones. Dada la sintomatolo-
gia de disfagia progresiva se decidi6 intervenir quirdrgicamente a
la paciente del tumor mediastinico posterior. En la radiografia de
térax preoperatoria (fig. 1A) se observé un posible bronquio tra-
queal (BT), por lo que se decidié completar dichos estudios con una
tomografia computarizada (TC) de térax, confirmandose la exis-
tencia del BT y su asociacién inesperada con un drenaje venoso
pulmonar anémalo parcial (DVPAP). El DVPAP consistia en un dre-
naje de la vena del 16bulo superior derecho en la vena cava superior
(fig. 1B-D).

La asociacion de la NF1 con anomalias del desarrollo pulmo-
nar (ya sean vasculares o de la via aérea) y su diagnéstico en la
edad adulta es excepcional y, a nuestro entender, ningtn articulo
ha descrito previamente su asociacién simultanea con un DVPAP
y un BT'. EI BT es una de las anomalias del desarrollo arbol bron-
quial mas frecuentes y a pesar de su nombre suele originarse con
mas frecuencia en el bronquio principal derecho que en la propia
traquea. El BT suele diagnosticarse de forma incidental en suje-
tos asintomaticos a los que se realiza una broncoscopia o una
TC de térax por otro motivo. No obstante, en ocasiones pueden
producir hemoptisis, infecciones pulmonares recurrentes o atelec-
tasias del 16bulo superior derecho en pacientes intubados en los
que el extremo distal del tubo endotraqueal se localiza a nivel
o distal al origen del BT2. El DVPAP es una anomalia del des-
arrollo vascular consistente en el drenaje anémalo de una o mas
venas pulmonares en una vena sistémica (vena innominada, vena
cava superior, vena acigos, auricula derecha, seno coronario o vena
cava inferior), estableciéndose un shunt izquierda-derecha. Los
pacientes adultos con un DVPAP presentan un riesgo de desarrollar
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Figura 1. A)Radiografia de térax en la que se observa una masa mediastinica (asterisco) que oblitera la linea pleuro-acigos-esofagica y un posible bronquio traqueal (flechas).
B) Reconstruccién coronal minIP (proyeccién de minima intensidad) que confirma la existencia del bronquio traqueal. Nétese la masa mediastinica (asterisco). C) Imagen
axial de TC de térax con contraste intravenoso en la que se visualiza un drenaje anémalo de la vena pulmonar del I6bulo superior derecho en la vena cava superior (flechas)
y el bronquio traqueal (cabeza de flecha). D) Imagen coronal oblicua de TC de térax con contraste intravenoso en la que se aprecia el bronquio traqueal (flecha) y la masa

mediastinica (asterisco).

una hipertensién pulmonar precapilar a largo plazo secundaria a
una sobrecarga de volumen del ventriculo derecho>. La combina-
cién de estas 2 anomalias del desarrollo en un mismo sujeto es
excepcional®. La asociacién de NF1 con anomalias del desarrollo
pulmonar es muy poco frecuente (2,3%)'. En una revisién de mal-
formaciones vasculares y cardiacas en 2.322 pacientes con NF1
se observé una mayor prevalencia de estenosis pulmonar y de
coartacién aértica, pero ningin caso de drenaje venoso pulmo-
nar anémalo (parcial o total)!. La deteccién de estas dos variantes
anatémicas puede tener implicaciones clinicas, anestésicas y tera-
péuticas en pacientes en los que se plantea una intervencién
quirdrgica del térax. En nuestro caso, el conocimiento de estas
variantes por parte del anestesista y del cirujano toracico per-
miti6 programar y realizar con éxito una reseccién toracoscépica
completa del tumor mediastinico derecho con preservacion del
nervio vago ipsilateral. El examen histolégico confirmé un neuro-
fibroma mixoide sin atipia. El periodo postoperatorio transcurrié
sin incidentes y la paciente fue dada de alta 4 dias después de la
intervencion.

La naturaleza excepcional de nuestro caso reside en la combi-
nacioén nunca antes descrita en la literatura cientifica de un BTy un
DVPAP en una paciente con NF1 con un neurofibroma mediastinico
sintomadtico.
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