disponentes'?: tabaquismo, embarazo, edad

avanzada, enfermedades malignas y terapia

corticoide. Aparece entre el primer y sexto
dia tras el exantema cutdneo. Los hallazgos
radioldgicos tipicos consisten en un patrén
intersticial difuso, a veces con zonas de con-
solidacion (nédulos de 2-10 mm de didme-
tro). La resolucion de las lesiones suele ser
lenta, persistiendo calcificaciones residuales.
Puede alcanzar una mortalidad del 10-30%
en adultos sanos y del 35-45% en inmunode-
primidos y embarazadas®, aunque la terapéu-
tica con aciclovir reduce su gravedad®*. Pre-
sentamos el caso de un adulto sano cuya
primoinfeccién por varicela cursé con una
neumonia. De forma concomitante desarrollé
la reactivacién de una infeccién tuberculosa.

Varén de 34 afios que acudié al hospital
por presentar desde 24-36 h antes una erup-
cién pruriginosa con lesiones maculopapulo-
sas y vesiculares, junto a malestar general,
fiebre de 38-39 °C, tos seca y disnea. No re-
ferfa antecedentes personales de tuberculosis
o varicela y tampoco reconocia contactos re-
cientes. Era fumador de 30 paquetes/afio y su
ingesta endlica era superior a 50 - g de
etanol/dia. En la auscultaciéon pulmonar des-
tacaban crepitantes finos bibasales. La gaso-
metrfa arterial (FiO, = 0,21) mostré: PaO, =
70 mmHg, PaCO, = 32 mmHg, pH = 7,46.
Hemograma: 9.600 leucocitos/mm® (81%
neutréfilos, 12% linfocitos), hemoglobina =
14,6 g/dl, 97.000 plaquetas/mm?. Radiografia
de torax: patron intersticial bilateral difuso
con imdgenes nodulares alveolares, mas evi-
dentes en la periferia y en el l6bulo superior
derecho. Se traté con aciclovir intravenoso
(5 mg/kg/8 h durante 7 dias) cediendo los
sintomas a las 48 h. Simultdneamente se nor-
malizaron la gasometria arterial y el hemo-
grama. Present6 una elevacién transitoria de
las enzimas hepdticas que se interpreté como
una reaccion téxica medicamentosa® y no re-
quirio la retirada del farmaco. Los cultivos de
sangre y de esputo, asi como la serologia
VIH resultaron negativos. Trascurridos 6 dias
desde su ingreso, se recibieron tres muestras
de esputo con aislamiento de bacilos acido-
alcohol resistentes, por lo que se inicié trata-
miento antituberculoso con isoniacida, rifam-
picina y pirazinamida. Los esputos se
negativizaron al mes de tratamiento y en los
cultivos iniciales se aislé Mvycobacterium tu-
berculosis. Asimismo, se demostré serocon-
versién de los anticuerpos antivaricela (IgG e
IgM). El paciente fue dado de alta el dia 24
con buen estado. En este momento, el estudio
funcional respiratorio era normal a excepcion
de una disminucién ligera de la difusién
(DLCO 70%). La radiografia de térax presen-
taba estabilidad de las lesiones iniciales. Fi-
nalizado el tratamiento antituberculoso (6
meses) el paciente se mantenia asintomaético
y, en una tomografia tordcica, se habia re-
suelto el patron intersticial y sélo existian
tractos fibrosos, bullas y engrosamiento de
las paredes bronquiales en el l6bulo superior
derecho (secuelas especificas). Un nuevo es-
tudio de funcién pulmonar fue normal y una
segunda serologfa VIH volvié a ser negativa.

El interés de este caso radica en que, pese
a la buena evolucién del paciente, se compro-
bé la coexistencia de una tuberculosis pulmo-
nar activa; ésta se produjo presumiblemente
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por reactivacion de una infeccién subyacente.
En un drea poblacional con altas tasas de pre-
valencia de infeccién tuberculosa como la
nuestra® no puede descuidarse la posibilidad
diagnéstica de esta enfermedad. Cualquier
circunstancia patolégica que conlleve cierto
grado de inmunodepresiéon puede favorecer
su desarrollo. La puesta en marcha de proce-
dimientos diagndsticos sencillos (bacilosco-
pia de esputo) en los periodos iniciales, cuan-
do las manifestaciones clinicorradiologicas
no son floridas, permite instaurar precozmen-
te el tratamiento, mejorar el prondstico indi-
vidual y cortar el circulo epidemiolégico de
la enfermedad.

E. Martinez Moragén, E. Rovira Daudi*
y F. Ripollés Peris

Unidad de Neumologia.

*Servicio de Medicina Interna.
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Fibrosis pulmonar idiopatica
y enfermedad de la Peyronie

Sr. Director: La enfermedad de la Peyro-
nie, cavernositis fibrosa o fibrosclerosis del
pene es un proceso inflamatorio de naturaleza
desconocida y caracterizada por la formacién
de una placa fibrosa que se encuentra intima-
mente unida a la tinica albuginea de los cuer-
pos cavernosos. Se ha descrito su asociacién
con otros cuadros semejantes desde un punto
de vista histopatolégico como la enfermedad
de Dupuytren (retraccién de aponeurosis pal-
mar), la enfermedad de Ledderhose (retrac-
cién de la aponeurosis plantar), la degenera-
cién fibrosa del cartilago auricular externo y
la fibrosis pulmonar secundaria a colageno-
patias'?. Presentamos el primer caso descrito
hasta el momento actual en la bibliografia de
diagnoéstico sincrénico de enfermedad de la
Peyronie y fibrosis pulmonar idiopatica
(FPI).

Var6n de 69 anos de edad remitido a nues-
tra consulta por disnea de esfuerzo y tos irri-
tativa de 3 afios de evolucién. El paciente ha-

bia sido estudiado en la unidad de urologia
porque desde hacia 3 afios también presenta-
ba una induracién dorsal del pene que le im-
posibilitaba tener relaciones sexuales. Fue
diagnosticado de enfermedad de la Peyronie
e intervenido 2 semanas antes mediante una
plastia de aibuginea (técnica de Nesbit).
Como antecedentes referia, ademds, ser fuma-
dor de 40 paquetes/aiio, no cumpliendo crite-
rios de bronquitis crénica. La exploracion fisi-
ca evidencié la presencia de estertores
crepitantes por ambos campos pulmonares y
acropaquias. No se observé fibromatosis pal-
mar o plantar. La radiografia de torax puso de
manifiesto una enfermedad pulmonar infiltra-
tiva difusa. Los datos analiticos en sangre pe-
riférica fueron normales. Los anticuerpos an-
tinucleares, anti-ADN, anti-Sm, anti-Scl70,
anticentromero, anti-SS-A, anti-SS-B, anti-
RNPn y el factor reumatoide fueron negati-
vos. La TAC tor4cica confirmé la presencia
de un patrén intersticial bilateral y difuso,
con dreas de panalizacion en segmentos ante-
riores. La broncoscopia fue normal. Las biop-
sias transbronquiales demostraron la presen-
cia de parénquima pulmonar con moderados
signos de fibrosis intersticial. El lavabo bron-
coalveolar mostré un aumento de la celulari-
dad con un 81% de macréfagos, un 10% de
eosindfilos, un 6% de linfocitos (CD,/CDy:
0,82) y un 3% de neutréfilos. El estudio fun-
cional respiratorio evidencié una alteracion
ventilatoria restrictiva (TLC = 4,15 1 [62%],
FEV, = 2,401 [83%], FVC = 2,76 1 [73%],
FEV /FVC = 87%, DLCOy, = 39% y KCO =
53%) y la gasometria arterial respirando aire
ambiente una PaO, de 78 mmHg, PCO, de 34
mmHg, pH = 7,45 y HCO," = 23,7 mEq/l. La
biopsia pulmonar por videotoracoscopia re-
veld la presencia de una neumonia intersticial
usual.

La enfermedad de la Peyronie es un proce-
so inflamatorio del pene que desencadena
una fibrosis, permaneciendo incierto su me-
canismo etiopatogénico. Varias teorias han
intentado explicar el proceso intimo inicial
que desencadena la enfermedad. Segin Hin-
man* existe una predisposicion genética a la
produccion anormal de tejido fibroso, lo que
apoyaria su asociacién ya evidenciada a cola-
genopatias como la esclerosis sistémica®’.
Ademis, algunos autores como Willscher et
al® han encontrado una mayor incidencia del
antigeno HLA-B27 en estos enfermos en re-
lacién con la poblacién sana. Sin embargo,
Chantereau et al® han sugerido un origen au-
toinmune con presencia de vasculitis en la
etiopatogenia de la enfermedad ya que se ha
descrito su asociacidon con otros procesos
como la enfermedad de Cogan (queratitis in-
tersticial y sintomatologia vestibuloauditiva)
y el sindrome de Churg-Strauss®. Segtin estos
autores®, en los sujetos predispuestos, tras un
estimulo antigénico habria una respuesta po-
liclonal, con produccién de anticuerpos agre-
sivos contra el propio organismo. Este hecho
fue ratificado por Ralph et al’, quienes de-
mostraron en el 24% de sus enfermos la pre-
sencia de anticuerpos antinucleares. La FPI
es una enfermedad pulmonar de etiopatoge-
nia desconocida y caracterizada por el au-
mento del depdsito de coldgeno en el inters-
ticio pulmonar. En la misma se han
implicado igualmente una predisposicién ge-
nética, habiéndose descrito casos de FPI con
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incidencia familiar y su asociacién con algu-
nas enfermedades de etiologia autoinmune
como hepatitis cronica activa, anemia hemo-
litica autoinmune, cirrosis biliar primaria,
crioglobulinemia mixta, enfermedad de Has-
himoto, purpura trombopénica idiopdtica, en-
fermedades inflamatorias del intestino, mias-
tenia grave y acidosis tubular renal. Debido a
la asociacién de la enfermedad de la Peyronie
con otros procesos como la contractura de
Dupuytren, la fibrosis retroperitoneal, la co-
langitis esclerosante, el estruma de Riedel y
la fascitis plantar, entidades caracterizadas
desde un punto de vista histolégico por una
inflamacién inicial con gran acumulacion ce-
lular que va dejando paso a una proliferacién
fibroblastica definitiva que provoca los sinto-
mas, se ha sugerido®* que podrian formar parte
de un proceso fibrético generalizado. En el
paciente se diagnosticaron simultdneamente
dos patologias fibréticas idiopdticas, como
son la enfermedad de la Peyronie y la FPI por
lo que creemos que es muy probable que
compartan un mecanismo patogénico comuin.
No obstante, seran necesarios mas estudios
para clarificar la relacién existente entre am-
bas entidades.

ML.A. Martinez, D. Ferrando y P.J. Cordero
Servicio de Neumologfa. Hospital
Universitario La Fe. Valencia.
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Tumor de Askin simulando una
lesién benigna

Sr. Director: Hemos leido con especial
interés el articulo “Tumores primitivos de pa-
red tordcica” publicado recientemente en AR-
CHIVOS DE BRONCONEUMOLOGIA (Arch Bron-
coneumol 1996; 32: 384-387). En éste se
propone considerar cualquier tumoracién de
pared tordcica como maligna hasta que se de-
muestre lo contrario y queremos expresar
nuestro acuerdo con dicha proposicién apor-
tando el caso de un nifio de 12 afios de edad
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Fig. 1. TC tordcica que muestra una tumoracién sin infiltracién del plano muscular en la regién in-
fraclavicular izquierda.

diagnosticado de tumor de Askin tras extir-
parle una tumoracién subcutanea que 2 meses
antes habfa sido valorada erréneamente como
una lesién benigna. En ocasiones, pues, una
neoplasia agresiva puede presentarse oculta
bajo un falso aspecto de benignidad. El pa-
ciente acudid a la consulta por presentar en la
region infraclavicular izquierda una tumora-
cién subcutanea de 2 cm de didmetro, blanda,
moévil y bien delimitada. Dos meses después,
la tumoracién habia crecido hasta alcanzar
los 8 cm, apareciendo distension de la piel y
telangiectasias. Se practicé una tomografia
computarizada del térax (TC) en la que se
pudo observar una tumoracion nodular sub-
cutdnea sin infiltracién del plano muscular
que captaba contraste de forma homogénea
(fig. 1). La tumoracién se traté mediante re-
seccién quirdrgica y cierre primario y el diag-
ndstico anatomopatolégico fue de tumor de
Askin. El caso se remitié a oncologia pedia-
trica para complementar el tratamiento qui-
rirgico mediante quimioterapia con ifosfami-
da, epirubicina y vincristina. Tras 3 afios de
seguimiento, el paciente vive sin evidencia de
recurrencia de la enfermedad.

El diagndstico diferencial anatomopatol6-
gico del tumor indiferenciado de células pe-
queiias de la regién toracopulmonar o tumor
de Askin' puede ser dificil ya que su patrén
histolégico es similar al de otras neoplasias,
como el sarcoma de Ewing, el neuroblastoma
o el rabdomiosarcoma embrionario, que for-
man parte del grupo de tumores malignos de
pequefias células redondas. Para el diagnésti-
co histopatoldgico puede ser itil la determi-
nacién de la enolasa neurospecifica, aunque
también puede ser positiva en otros tumores
como el sarcoma de Ewing?. El diagnéstico
se basa en técnicas de inmunohistoquimica
basadas en anticuerpos monoclonales y en el
estudio citogenético: las primeras han permi-
tido postular el origen neuroectodérmico del
tumor de Askin y estudios recientes de cito-
genética demuestran la presencia de translo-
caciones cromosdmicas t(11,22) tanto en el
tumor de Askin (TA) como en el sarcoma de
Ewing, lo que apoya la tesis de un origen co-
mdn para ambas neoplasias®*.

El TA se presenta en nifios y adultos jove-
nes'®. La presentacion clinica suele ser una
masa en la regién tordcica con o sin dolor lo-
cal’, pero puede presentar al inicio tos irritati-
va, disnea, fiebre, dolor pleuritico o un sin-

drome de efecto masa en el mediastino poste-
rior. Se ha destacado que puede existir una
latencia de hasta 6 meses desde el inicio de
sintomas hasta el diagndstico'.

La imagen radiologica del TA es la de una
masa en el térax que puede acompafarse de
derrame o afectacion pleural por el tumor,
adenopatias hiliares o mediastinicas o calcifi-
cacion'. La TC y la resonancia magnética nu-
clear (RMN) son las exploraciones comple-
mentarias mds dtiles para valorar la posible
afectacion pleural y/o pulmonar, asi como la
invasién de la pared toricica; la TC parece
ser mas sensible para la deteccion de metésta-
sis pulmonares®.

La tendencia del tumor de Askin a la reci-
diva local y a la diseminacién metastdsica
(6sea, pulmonar, suprarrenal, hepética)'? de-
terminan que su prondstico sea fatal a corto
plazo, con una supervivencia media de 8 me-
ses en la serie inicial'. El prondstico parece
haber mejorado en los dltimos afios combi-
nando reseccion quirdrgica precoz y lo més
completa posible (teniendo en cuenta las se-
cuelas funcionales) asociada a radioterapia y
a una pauta agresiva de quimioterapia, que en
algunos casos incluye autotrasplante de mé-
dula 6sea’*. Recientemente se ha comunica-
do que la administracién de quimioterapia
previa a la cirugfa puede lograr una conside-
rable reduccién de la masa tumoral, lo que fa-
cilita la reconstruccién de la pared tordcica
tras la reseccién de tumores localmente avan-
zados, al tiempo que se obtiene un aumento
de la probabilidad de supervivencia (el 40% a
los 4 afios)®. Sin embargo, los efectos secun-
darios gastrointestinales y hematolégicos de
la quimioterapia pueden ser considerables y
con frecuencia pueden impedir completar el
tratamiento®. La escasa frecuencia de la en-
fermedad motiva que las series y tratamientos
empleados no sean homogéneos y sus resul-
tados sean poco valorables a pesar de algunos
éxitos comunicados*®. Pese a ello, la supervi-
vencia parece estar relacionada con la exten-
sién del tumor en el momento del diagnéstico
y pacientes con tumores localizados con dié-
metros inferiores a 4 cm en los que ha sido
posible una reseccién completa seguida de
tratamiento complementario con radio y qui-
mioterapia han obtenido supervivencias pro-
longadas como en el caso que se describe’. A
nuestro juicio, el diagnéstico precoz basado
en una actitud agresiva ante las tumoraciones
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