Bronquiectasias asociadas a
linfedema: ;Una variante clinica
del sindrome de las ufias amarillas?
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Como sindrome de las uiias amarillas se
definié la asociacién de linfedema y uhas
amarillas!. Posteriormente se han reconoci-
do nuevas formas clinicas que han ampliado
el espectro de esta entidad? 3. En este sentido
presentamos el caso de una paciente con
bronquiectasias y linfedema y sugerimos que
se trata de una variante de dicho sindrome.

Enferma de 33 afos con antecedentes de
sinusitis frontal y otitis externa que acude a
nuestro hospital refiriendo una historia de 14
aios de evolucién de tos, expectoracion
abundante, ocasionalmente hemoptoica y
disnea de esfuerzos moderados. Asimismo
refiere desde hace afnos la presencia de ede-
ma duro en extremidades inferiores sin epi-
sodios de celulitis o linfangitis. La exploracién
fisica puso de manifiesto la existencia de
roncus en ambas bases pulmonares y edema
duro en pies y tobillos. No se objetivaron
alteraciones ungueales ni acropaquias y tam-
poco habia datos de insuficiencia cardiaca o
varices. La analitica bdsica fue irrelevante y
asimismo fueron normales la cuantificacion
de inmunoglobulinas, el test del sudor y pre-
cipitinas a Aspergillus. Las radiografia, to-
mografia y TAC de térax de alta resolucion
revelaron la existencia de bronquiectasias
basales bilaterales, en 1dbulos medio y supe-
rior derechos sin observarse derrame pleural.
En el electrocardiograma no habia datos de
crecimiento de cavidades derechas y una ve-
nografia isotépica bilateral fue normal. Se
considero arriesgada la realizacion de linfo-
grafia pédica pero la infusion en los linfati-
cos del pie de azul de metileno puso de mani-
fiesto un patrén de extravasacion altamente
sugerente de patologia linfatica.

La asociacion de linfedema primario y
unas amarillas fue descrito inicialmente
como sindrome de las ufas amarillas!. Mas
tarde se amplio el espectro clinico incluyen-
do el derrame pleural?. También se ha des-
crito la asociacién de bronquiectasias3: 4, si-
nusitis3-4 y otras manifestaciones extrarres-
piratorias. No se presentan siempre todos los
componentes principales del sindrome3-5 y
en ocasiones las alteraciones ungueales, que
dan nombre a esta entidad, estdn ausentes>3,
lo que ha suscitado la polémica de si
estos enfermos deben de ser incluidos bajo el
mismo epigrafe3 4. Se ha descrito frecuente-
mente la asociacién de linfedema y derrame
pleural3- 5. Las bronquiectasias pueden ser un
componente adicional de este sindrome ¢ in-
cluso se han publicado algunos casos con
alteraciones ungueales y bronquiectasias ex-
clusivamente3, pero no conocemos de la pu-
blicacién de casos que asocien unicamente
bronquiectasias y linfedema aunque un se-
guimiento mas prolongado de la paciente
que se presenta puede poner de manifiesto
en un futuro otros componentes bdsicos del
sindrome3.

La patogenia de las bronquicctasias en este
sindrome es poco clara y se ha hecho referen-
cia al papel que puede jugar el defecto de
inmunoglobulinas encontrado en algunos de
los pacientes3, asi como la incapacidad para
resolver las infecciones bronquiales por ano-
malia de los linfaticos pulmonares®.
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Aunque no puede descartarse que la aso-
ciacién de linfedema y bronquiectasias sea
casual, pensamos, por las consideraciones re-
feridas, que el caso que se presenta puede ser
considerado una nueva forma clinica de este
sindrome.
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Tuberculosis, fibrosis mediastinica
y disfagia
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La tuberculosis puede ser causa de disfagia
por diversos mecanismos: infiltracién esofa-
gica, compresidn del eséfago por adenopatias
caseosas 0 como inductora de una fibrosis
mediastinica. Presentamos un caso de fibro-
sis mediastinica con compresion esofagica e
intensa disfagia asociada a tuberculosis pul-
monar y ganglionar!-3,

Un paciente de 31 afos de edad consulta
por un cuadro catarral de dos meses de evo-
lucién. Radiolégicamente, le fue detectado
un nodulo en I6bulo superior derecho, acom-
panado de ensanchamiento mediastinico.
Presentaba una VSG elevada con Mantoux y
cultivo de esputo negativos.

Dada la persistencia de la clinica y de la
imagen radiologica, después de varios ciclos
de antibioticoterapia empirica, le fue realiza-
da una broncoscopia, macroscopicamente
normal, siendo negativas la citologia y mi-
crobiologia del material obtenido.

La TAC demostré un nddulo pulmonar
solitario con broncograma aéreo y multiples
adenopatias paratraqueales derechas. La
PAAF del nédulo solo obtuvo material infla-
matorio inespecifico, por lo que se realizd
seguidamente una mediastinoscopia. El me-
diastino aparecio indurado en regién para-
traqueal anterior y derecha, impidiendo la
progresion del mediastinoscopio. Se tomo
una biopsia que fue informada como proceso
inflamatorio crénico, inespecifico con mar-
cado componente fibroso.

Posteriormente se sometié al paciente a
una toracotomia derecha, en la que se objeti-

vo una fibrosis de la pleura apical y mediasti-
nica. Se biopsid el nodulo, situado en el seg-
mento posterior del 16bulo superior derecho
y se extirpé una adenopatia mediastinica,
llamativamente indurada.

La histologia de las piezas demostrd baci-
los acido-alcohol resistentes, siendo informa-
da como tuberculosis ganglionar.

El paciente fue dado de alta con tratamien-
to especifico con tres drogas, segin pauta
habitual. Cuatro meses después consulta por
disfagia y el esofagograma revel6 una esteno-
sis situada en el tercio medio, asi como una
pequeia hernia hiatal. La esofagoscopia loca-
lizé la estenosis a 25 ¢cm de arcada dental con
mucosa macroscopicamente normal.

Las dilataciones esofdgicas fracasaron, por
lo que se realizé otra toracotomia derecha,
mostrando una intensa fibrosis de la zona
media del mediastino, que afectaba a esofa-
go. traquea y pared posterior de la vena cava
superior.

El postoperatorio cursd favorablemente,
sin embargo un nuevo esofagograma fue su-
perponible al previo por lo que se reiniciaron
las dilataciones que fueron eficaces.

Aunque los mecanismos etiopatogénicos
intimos de la fibrosis mediastinica no han
sido bien establecidos!-2, se han invocado
como causas desencadenantes mas frecuen-
tes, la histoplasmosis, la tuberculosis y otras
enfermedades granulomatosas. En nuestro
medio, la fibrosis mediastinica se asocia mds
frecuentemente a tuberculosis pulmonar y
ganglionar.

La fibrosis mediastinica puede cursar con
minima sintomatologia o producir sintomas
en relacién con la afectacion de estructuras
mediastinicas ¢ hiliares.

La disfagia como unico sintoma es rara y
se debe a la compresion extrinseca por el
magma fibrético, asi como a trasotrnos en el
peristaltismo esofdgico3. En algunos casos de
tuberculosis puede haber disfagia por com-
presion extrinseca de adenopatias tuberculo-
sas o por infiltracion de la pared esofagica,
sin que ello implique una auténtica fibrosis
mediastinica, ya que en estos casos suelen
responder bien al tratamiento.

El tratamiento quirdrgico raramente es efi-
caz, debido a la dificultad de realizar una
buena diseccion. Tampoco lo es el tratamien-
to esteroideo. Las dilataciones esofdgicas su-
ponen un tratamiento paliativo. Si la enfer-
medad progresara puede llegar a ser necesa-
rio practicar una derivacion esofédgica.
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