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En la TAC toracica los quistes broncogénicos aparecen como
masas redondeadas, bien delimitadas, con una atenuacién
homogénea de baja densidad, similar a la del agua (0-20 unidades
Hounsfield) o incluso menor, por lo que es posible diagnosti-
carlos con fiabilidad*°. No obstante, en el 50% de los pacientes,
los quistes presentan una atenuacion mayor propia de las
lesiones de partes blandas®. Este aumento de la atenuacién
puede deberse a la infeccion del quiste o al elevado nivel de
proteinas o de oxalato calcico en el contenido mucoide de éste®.
Cuando la TAC no permite el diagnéstico diferencial, la resonancia
magnética es Util para establecer la naturaleza liquida del
contenido de la lesién®. En el caso que presentamos, ante una
alta sospecha de neoplasia cabria pensar que la lesién paratra-
queal superior derecha correspondia a una adenopatia, pero
finalmente resultd en el hallazgo incidental de un quiste
mediastinico.

El EBUS detecta facilmente los quistes mediastinicos: los
diferencia de las estructuras vasculares por la ausencia de flujo
con el modo Doppler y permite, ademas, el diagnostico citologico
y el tratamiento mediante drenaje.
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Hallazgos radiologicos de afectacion pulmonar por enferme-
dad de Niemann-Pick tipo B

Radiologic Findings of Pulmonary Involvement of Type B
Niemann-Pick Disease

Sr. Director:

La enfermedad de Niemann-Pick es un trastorno de almacena-
miento lisosémico hereditario de caracter recesivo y autosdémico.
Una deficiencia en la actividad de la esfingomielinasa acida
conduce a la acumulacion de esfingomielina, principalmente, en
los tejidos del sistema nervioso central y del sistema reticuloen-
dotelial. Segiin los 6rganos que se vean afectados, existen varias
subdivisiones clinicas de la enfermedad de Niemann-Pick. De los 6
subtipos de enfermedad, el mas grave es el tipo A, cuyo fenotipo
neuronopatico agudo suele conducir a la muerte en la primera
infancia. El tipo B es un trastorno heterogéneo que en la mayoria
de pacientes se presenta sin afectar al sistema nervioso. En las
personas en las que se produce una afectacién sistémica se puede
producir enfermedad pulmonar progresiva, hepatoesplenomega-
lia, estatura baja y pancitopenia.

Nuestro paciente era una nifia de 7 afios. A los 9 meses de edad
se examino en el hospital por distension abdominal. Se observo
hepatoesplenomegalia y se procedié a una biopsia del higado
mediante puncién-aspiracion con aguja fina; el diagnostico fue
enfermedad de Niemann-Pick tipo B. Presentaba tos seca y fiebre.
La exploracion fisica mostr6 hepatomegalia y esplenomegalia. Los
examenes cardiovascular y neuroldgico fueron normales. En la
auscultacion pulmonar se detectaron fuertes estertores crepitan-
tes en las bases de los pulmones. Las pruebas de funcién renal y
hepatica fueron normales. Los hallazgos de laboratorio revelaron

anemia leve. La paciente se derivo tras un examen clinico a
nuestro centro para realizarle radiografia de térax y tomografia
computarizada de alta resolucion (TCAR). La radiografia
posteroanterior revel6 una infiltracion reticulonodular difusa en
la base de ambos pulmones. Las exploraciones con TCAR se
obtuvieron sin administrar contraste intravenoso. Se realiz6
tomografia computarizada helicoidal multicorte con un sistema
de tomografia computarizada de 16 cortes (Somatom sensation
16, Siemens, AG, Erlanger, Alemania). El tiempo de rotacion del
gantry fue de 0,5 sn. Se utiliz6 tubo con voltaje de 100kVp y tubo
con corriente de 40 mA (eficaz). El grosor del corte fue de 1 mm,
con un intervalo de corte de 9mm. Se utilizdé un filtro de
potenciacion del borde. En la TCAR del térax se detectaron zonas
en vidrio deslustrado en el pulmén izquierdo (en el segmento
anterior del 16bulo superior y en la lingula). Se observaron
engrosamientos intersticiales peribroncovasculares y engrosa-
miento septo interlobular en las bases del pulmén. También se
detectaron varios nddulos pulmonares en ambos pulmones.

La enfermedad de Niemann-Pick es un raro trastorno heredi-
tario recesivo y autosémico caracterizado por la acumulacion de
esfingomielina debido a una deficiencia en la producciéon de
esfingomielinasa. El exceso de esfingomielina se deposita en el
higado, el bazo, los pulmones, la médula 6sea o el cerebro'. El
aspecto radiologico de esta afeccion no es especifico, si bien se
observan hilos lineales asociados con infiltrados nodulares, lo que
produce un efecto de panel de abeja que se extiende de forma
difusa a todas las zonas pulmonares, en especial a la base'>. La
imagen tomografica de alta resolucién mostraba engrosamiento
de los tabiques interlobulares, sin nédulos, con predominancia en
la zona inferior de los pulmones, asociados con opacidades en
vidrio deslustrado mas abundantes en las zonas superior y
media®. Aunque estas regiones estaban a menudo separadas unas
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Figura 1. a) La radiografia posteroanterior muestra una infiltracion reticulonodular difusa en la base de ambos pulmones. b) Imagen detallada del infiltrado reticulonodular
que afecta las zonas bajas del pulmon. ¢) Tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR) con un modelo en vidrio deslustrado acompaiiado de engrosamientos
interlobular-intralobular septal y engrosamiento intersticial peribroncovascular. d) La TCAR de las zonas superiores del pulmon muestra nédulos subpleurales.

de otras, en ocasiones se entremezclaban. Las regiones entre-
mezcladas se caracterizaban por mostrar un aspecto de
“empedrado caprichoso” (crazy paving), y aunque éste no sea el
patron mas predominante, la enfermedad de Niemann-Pick tipo B
deberia afadirse a la lista de entidades que pueden mostrar este
aspecto®. La infiltracibn pulmonar progresiva es una causa
importante de morbimortalidad. Hasta la fecha, no se ha
documentado ningin tratamiento exitoso para la afectacion
pulmonar causada por la enfermedad de Niemann-Pick. El lavado
del pulmén completo parece ser un tratamiento potencialmente
atil®.

En nuestro caso, se observo aspecto en vidrio deslustrado,
engrosamiento intersticial peribroncovascular y en septos inter-
lobulares asi como nddulos pulmonares en ambos pulmones.
Todos estos hallazgos se realizaron con la técnica TCAR y son
importantes para determinar la existencia de enfermedad pulmo-
nar intersticial.

En conclusién, ante un trastorno de almacenamiento de
lipidos, debe tenerse en cuenta la posibilidad de afectacion
pulmonar, especialmente en la infancia. Para confirmarlo, la
técnica radiol6gica mas fiable es la TCAR (fig. 1).
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