CARTAS AL DIRECTOR

Agenesia de la arteria pulmonar
izquierda en una joven
asintomatica

Sr. Director: La agenesia congénita unila-
teral de la arteria pulmonar (ACAP) es una
enfermedad rara, cominmente asociada a
anomalias cardiovasculares'. Cuando aparece
de forma aislada, no suele dar sintomas y el
diagnéstico se hace en la edad adulta por los
hallazgos radiolégicos?.

Mujer de 18 afios, no fumadora, con histo-
ria de catarros frecuentes durante la infancia,
remitida a nuestro servicio ante los hallazgos
encontrados en una radiografia de térax reali-
zada al referir la paciente disnea a grandes es-
fuerzos. La exploracién evidenciaba a la aus-
cultacién pulmonar una disminucién de la
funcién en el hemitdrax izquierdo, siendo el
resto normal. Los analisis rutinarios de san-
gre y orina fueron normales; el electrocardio-
grama era normal. En la radiografia de térax
se apreciaba una disminucion de volumen del
hemitorax izquierdo, con desplazamiento me-
diastinico y cardiaco ipsilateral, elevacion del
hemidiafragma izquierdo, cayado adrtico so-
bre el bronquio derecho, hiperinsuflacién y
herniacién del pulmén derecho a través de la
linea media y ausencia de atrapamiento aéreo
en espiracion. Estos hallazgos fueron confir-
mados por la tomografia axial computarizada,
donde se apreciaba un arco adrtico derecho,
ausencia de la arteria pulmonar izquierda y la
presencia en el l6bulo inferior izquierdo de
minimas dilataciones bronquiales. La gam-
magrafia pulmonar de perfusién evidenciaba
ausencia global de perfusién en el pulmén iz-
quierdo con perfusién pulmonar derecha con-
servada. Se realiz6 arteriografia pulmonar
(fig. 1): ausencia de arteria pulmonar izquier-
da desde su origen. La presién en la arteria
pulmonar era de 35/11 y en la rama derecha
35/17. El ecocardiograma era normal. En la
curva flujo-volumen se observé un perfil res-
trictivo y el test de difusion fue normal. La
gasometria arterial basal era: pH: 7,35, pO,:
81 mmHg; pCO,: 31,5 mmHg. En la prueba
de esfuerzo se detecté una limitacién circula-
toria con un consumo de oxigeno bajo, pulso
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de oxigeno bajo, un umbral de anaerobiosis
bajos y no habfa limitacién ventilatoria al
ejercicio’.

La ausencia unilateral de una arteria pul-
monar es una malformacién rara y su diag-
ndstico es dificil sobre todo cuando las ano-
malias radioldgicas se encuentran en la edad
adulta. Cerca del 30% de estos pacientes pue-
den permanecer asintomdticos toda su vida.
Otros tienen infecciones pulmonares repeti-
das, siendo este el sintoma mds comtdnmente
referido®. También ha sido descrita la hemop-
tisis de diferente intensidad e incluso masi-
va®. La hipertrofia de los vasos sistémicos,
generalmente arterias bronquiales, son la
fuente de sangrado cuando hay hemoptisis.
Cuando es recurrente o masiva debe hacerse
una aortografia para descartar vasos anorma-
les desde la aorta descendente o sus ramas,
aorta abdominal o incluso de la arteria coro-
naria derecha’. No es infrecuente que refieran
disnea de esfuerzo. El diagndstico estd basa-
do en la historia clinica, la exploracién fisica
y pruebas complementarias, siendo necesario
un alto indice de sospecha. La confirmacién
diagnostica se hace por arteriografia pulmo-
nar o angiografia de sustraccién digital, sien-
do la gammagrafia de V/Q un método no in-
vasivo complementario.

La agenesia de la arteria pulmonar derecha
se ha descrito con mas frecuencia, y la del lado
izquierdo parece asociarse comiinmente a mal-
formaciones cardiovasculares. En este caso la
agenesia era izquierda y no existia mas que un
arco adrtico derecho asociado, sin ninguna
otra malformacion. Como dato a sefialar en
este caso es la presencia de pequefias bron-
quiectasias que también se han descrito en la
literatura médica. Considerando que la pacien-
te estaba asintomatica, y de acuerdo con las re-
comendaciones de otros autores, no se hizo
ningun tratamiento®®. A los 2 afios del diag-
néstico continda llevando una vida normal.
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Tumor de Askin en la infancia.
Consideraciones tras 2 afos
de seguimiento

Sr. Director: El tumor de Askin es una
entidad poco frecuente que define a aquellas
tumoraciones de células pequeas localizadas
en la regién toracopulmonar. En esta carta
queremos comunicar un caso clinico en el
que se llegé a tal diagndstico.

Nifia de 5 afios de edad, sin antecedentes
personales de interés que referia fiebre eleva-
da, tos emetizante y anorexia de una semana
de evolucién. A la exploracion destaco un es-
tado general conservado, moco-pus en cavum
y una orofaringe hiperémica, aprecidndose en
la auscultacién una disminucién del murmu-
llo vesicular en el hemitérax izquierdo con
aumento de las vibraciones vocales y matidez
a la percusién de dicha zona. En el hemogra-
ma se observaron valores normales y tanto
los hemocultivos como la prueba de la tuber-
culina fueron negativos. En la radiografia de
térax se evidencié una imagen de consolida-
cion alveolar en la lingula y en el 16bulo infe-
rior izquierdo (fig. 1).

Con un juicio clinico inicial de neumonia
se inicid tratamiento con cefotaxima, remi-
tiendo la sintomatologia en pocos dias. Sin
embargo, la abolicién del murmullo vesicular
en la base del hemitérax afectado llevé a la
ampliacién del estudio radiolégico mediante
ecograffa y TAC, poniendo de relieve la exis-
tencia de una tumoracion sélida con dreas hi-
podensas, indicativas de necrosis hemorragi-
ca, localizada en la pared anterior y lateral
del hemitérax izquierdo que provocaba la
atelectasia compresiva total de la lingula y
parcial del I6bulo superior izquierdo. Se apre-
cid lisis del arco anterior de la cuarta costilla
homolateral y derrame pleural.

Tras la extirpacion quirirgica y el estudio
anatomopatoldgico de la pieza se llegé al
diagnéstico de tumor de Askin y se instaurd
quimioterapia. Las revisiones clinicas poste-
riores, controles radioldgicos y bioquimicos
han continuado dentro de la normalidad tras
2 aflos sin tratamiento.

Consideramos de interés la comunicacién
de este caso clinico por las siguientes razones:
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Fig. 1. Imagen de consolidacién, bien delimita-
da, en la lingula y el 16bulo inferior izquierdo.
Los arcos anteriores de la tercera y cuarta costi-
llas no pueden apreciarse en la radiografia.

1. La poca frecuencia en pediatria de esta
entidad, ya que suele afectar a mujeres cuya
edad media oscila en un rango entre 11 y 33
afios'.

2. La forma peculiar de presentacion
como hallazgo radiolégico en el curso de una
infeccién respiratoria. Por lo general, suele
aparecer como una masa en la region toracica
acompaiiada de dolor en el 40% de los casos,
fiebre (25%), disnea (10-20%), tos (5-10%) y
sintomas derivados del efecto masa (sindro-
me de Horner, insuficiencia cardiaca)'-.

3. La buena respuesta obtenida al trata-
miento y la evolucién favorable, ya que la su-
pervivencia media de la mayoria de los casos
publicados no sobrepasa el afio. Cuando esto
ocurre suele deberse a la ausencia de infiltra-
cién ésea y de metdstasis en el momento del
diagnéstico™.
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Carcinoide bronquial: inusual
reapariciéon como probable
metastasis endobronquial

Sr. Director: Los carcinoides bronquiales
son neoplasias clasificadas dentro del grupo
de tumores neuroendocrinos debido a hallaz-
gos como la argirofilia, la existencia de gra-
nulos neurosecretorios y la produccién de hor-
monas. Inicialmente se hacia pricticamente
sinénimo de adenoma bronquial, pero hoy dia
se relacionan muy directamente con el carci-
noma microcitico y, a pesar de que su curso
clinico es dispar, se cree que se trata de los
extremos de una misma linea tumoral’. Aun-
que con frecuencia su exéresis equivale a su
curacion, pueden dar metdstasis en lugares
muy diferentes, tanto por diseminacién gan-
glionar local como por via hemadtica a distan-
cia. Lo que, segiin nuestros datos no ha sido
descrito, es la aparicién de otro carcinoide
endobronquial.

Vardn de 75 aiios que en 1987 fue interve-
nido por un carcinoide en el I6bulo inferior
derecho, realizdndose un lobectomia inferior.
Durante el seguimiento tuvo diversos episo-
dios de expectoracion hemoptoica, lo que
obligé a efectuar varias broncoscopias, en las
que se pudo objetivar la existencia de una su-
tura en el muiién del bronquio operado, que
no fue posible extraer. Las biopsias realiza-
das siempre evidenciaron un tejido bronquial
normal. En febrero de 1997, 3 afios después
de la ultima broncoscopia, comenzé de nuevo
con expectoracion hemoptoica mantenida y
de mayor cuantia que en las ocasiones ante-
riores asociada a cierta pérdida de apetito. La
exploracién fisica fue normal al igual que los
estudios analiticos rutinarios. En la radiogra-
fifa de torax sélo se evidenciaban cambios
posquirdrgicos y en la ecografia abdominal
se detectaron miltiples lesiones en ambos 16-
bulos hepdticos de diferente tamafio compati-
bles con metdstasis. Realizamos una nueva
broncoscopia donde se observo: en el bron-
quio intermediario diversos polipos sésiles y

Fig. 1. Biopsia bron-
quial de la lesién situa-
da en el bronquio prin-
cipal izquierdo ‘con
caracteristicas de car-
cinoide tipico (hemato-
xilina-eosina, X 100).

a la entrada del bronquio principal izquierdo
una masa pediculada que obstrufa en su ma-
yor parte la luz bronquial. Las biopsias reali-
zadas en las dos lesiones fueron compatibles
con un tumor carcinoide, siendo la histologia
similar (fig. 1), sin caracteristicas de carcinoi-
de atipico. La cuantificacién de acido 5-hi-
droxi-indol-acético en orina de 24 h fue 23,3
mg (normal < 10 mg).

En los dias posteriores el paciente comen-
z6 a presentar sintomas en relacién con la
obstruccién bronquial del carcinoide izquier-
do, por lo que mediante broncoscopio rigido
fue sometido a exéresis por laser, obteniéndo-
se unos excelentes resultados inmediatos.
Tras 7 meses de seguimiento, se encuentra en
buena situacién, no habiéndose repetido la
expectoracién hemoptoica.

El tumor carcinoide bronquial supone en
torno a un 2,5% del total de neoplasias pul-
monares. No se ha podido detectar ningin
agente etioldgico, origindndose probablemen-
te a partir de una célula bronquial pluripoten-
cial’. Estos tumores, aunque en general llevan
un curso lento, no son benignos, por lo que
no deben hacerse sinénimos de adenoma
bronquial.

Existe un espectro que varfa desde carci-
noides bien diferenciados hasta otros cuya
histologia es muy similar al carcinoma mi-
crocitico. Los carcinoides bien diferenciados
o “tipicos” suponen un 90% del total y, a pe-
sar de la ausencia de mitosis y la buena orga-
nizacién celular, un 5% producen metdstasis.
El otro 10% de los carcinoides también lla-
mados “atipicos” tienen hallazgos que hacen
sospechar una naturaleza agresiva, con au-
mento importante de la actividad mitética,
desorganizacion y necrosis’.

La sintomatologfa varia en funcién de la lo-
calizacion, siendo en los carcinoides centrales
secundaria a obstruccién o bien hemoptisis.
Con frecuencia los periféricos se descubren en
radiograffas de térax de rutina dando lugar a
un nédulo pulmonar solitario. A pesar de la
gran cantidad de sustancias que pueden pro-
ducir, menos del 5% dan lugar a un sindrome
carcinoide y, cuando esto sucede, casi siempre
es en presencia de metdstasis hepdticas.

Dada la bondad del curso clinico, incluso
ante la presencia de metdstasis a distancia
puede ser recomendable la cirugia. Si el tu-
mor estd localizado, la lobectomia u, ocasio-
nalmente, neumonectomia suponen la cura-




