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Respuesta de los autores

Author’s Reply

Sr. Director:

Tal como refieren los autores de la carta', la eleccién del abordaje
quirdrgico sigue siendo un tema en controversia, acentuado por la
escasa casuistica que existe en la literatura. Algunos autores abogan
por abordajes poco invasivos: drenaje percutaneo?, mediastinotomia
anterior> o videotoracoscopia®. Otros autores desaconsejan® estas
vias, ya que las consideran incompletas o inadecuadas.

Durante los 11 afios de nuestro estudio, cada cirujano ha elegido
la via de abordaje buscando la mayor rentabilidad y seguridad, y
para nosotros la toracotomia posterolateral es la incision que ofrece
el mejor campo quirdrgico (aunque en su contra, precisa de
decabito lateral durante la intervencién, una posicion mal tolerada
en un paciente comprometido y provoca un patroén restrictivo
por dolor en el postoperatorio). Los resultados de Misthos et al®
avalan nuestra decisién, ya que obtienen una supervivencia del
91% cuando realizan un desbridamiento mediante cervicotomia y
toracotomia, y una mortalidad del 50% cuando solo se efect@ia una
cervicotomia.

De todas formas, como comentan los autores de la carta, el
objetivo final de la cirugia es el desbridamiento de los abscesos y
la colocacion de sondas que permitan el drenaje mantenido, por lo
que la eleccién de la via va a depender en muchos casos de las
experiencias del cirujano en relacion a esta patologia.

Pero si queremos hacer hincapié en que la mediastinitis
necrosante descendente es una enfermedad potencialmente letal
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que precisa de un tratamiento multidisciplinar y agresivo para
reducir su mortalidad y la via de acceso debe proporcionar una
vision excelente, que permita un desbridamiento amplio y que
evite lesiones innecesarias de los 6rganos, vasos y nervios que alli
se hospedan.
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Sindrome de estrecho toracico superior originado
por paraganglioma subclavio

Superior Thoracic Outlet Syndrome Caused by
a Subclavian Paraganglioma

Sr. Director:

Los paragangliomas son tumores poco frecuentes de estirpe
neuroendocrina cuyo origen embriol6gico es la cresta neural, que
se encuentran habitualmente en torno a estructuras vasculares o
nerviosas. El interés de nuestro caso radica en la localizacion
extremadamente infrecuente del tumor y la clinica originada,
un sindrome de estrecho toracico con afectacion neuroldgica
por compresion del plexo braquial, nunca antes descrito con esta
etiologia.

Presentamos un paciente varon de 31 aflos que refiere parestesias
y crisis severas de dolor tipo neuropatico y caracter intermitente en
miembro superior derecho desde hace tres afios. Sin antecedentes
de interés. No existe edematizacion del miembro ni cambios de
coloracion y los pulsos estan presentes a todos los niveles. Las
maniobras del estrecho toracico superior son negativas. Existe una
zona dolorosa a la palpacion en la region supraclavicular derecha.

Se realiza una resonancia magnética nuclear (RMN), que
identifica una tumoracién de contornos bien definidos localizada
detras y por encima de la clavicula, inmediatamente posterior a la
vena subclavia derecha, por delante de los musculos escaleno medio

y posterior, con unas medidas de 23 x 36 x 30mm de diametro
(fig. 1a). Mediante biopsia percutanea se llega al diagnoéstico
anatomo-patologico de paraganglioma. Para completar el estudio
de cara a la intervencion quirGrgica pertinente, se realiza una
tomografia computarizada (fig. 1b) y una angiografia de troncos
supraaérticos (en reposo e hiperextension), donde no se aprecia
compromiso vascular ni hipervascularizacion significativa.

En la intervencion se reseco la tumoracion mediante abordaje
doble supra e infraclavicular. No existieron complicaciones en el
postoperatorio inmediato y el paciente recibi6 el alta hospitalaria

Figura 1. a) Resonancia magnética nuclear, donde se aprecia la intima relacion de la
tumoracion con los vasos subclavios. b) Tomografia computarizada que muestra los
contornos bien definidos y la localizacién retroclavicular del tumor.
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a los tres dias de la intervencion. Tres afos después continda
asintomatico.

El llamado sindrome de estrecho toracico superior (TOS) agrupa
distintas patologias que afectan al plexo braquial y/o a los vasos
subclavios a su paso por tres comprometidas regiones anatémicas: el
triangulo interescalénico, el espacio costoclavicular y el espacio
subpectoral. La compresion puede ocurrir a cualquiera de estos
niveles, por etiologias diversas que poco tienen en comin. Existe un
grupo de patologia tumoral infrecuente que puede originar un TOS
por compresion, donde se han descrito casos aislados de tumor
desmoide!, lipoma? o hemangioma de la primera costilla®> entre
otros. En nuestra revision de la literatura no hemos encontrado
ningn caso de paraganglioma subclavio como causa de TOS.

La tasa de crecimiento de los paragangliomas es lenta y por lo
general son benignos. El criterio de malignidad no viene definido
por la histopatologia del tumor, sino por la invasiéon a 6rganos
vecinos, metastasis o recurrencia, observadas en un 5-10% del
total*. El tratamiento de elecciébn es la exéresis quirargica,
considerada una cirugia de riesgo por su localizacién anatémica,
estrecha relacién con estructuras vasculo-nerviosas e hipervascu-
larizacion del tumor. La principal complicacién postoperatoria
es el déficit sensitivo o motor condicionado por la lesion de
estructuras nerviosas adyacentes. La radioterapia esta indicada en
casos inoperables o de modo complementario a la cirugia tras
exéresis parcial. De todos modos, esta terapia no suele conseguir
la completa erradicacién del tumor”.

doi:10.1016/j.arbres.2010.07.009
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Hemosiderosis pulmonar idiopatica en la infancia: buena
respuesta al tratamiento con esteroides sistémicos,
hidroxicloroquina y budesonida inhalada

Idiopathic Pulmonary Haemosiderosis in childhood: A Good
Response to Systemic Steroids, Inhaled Hydroxychloroquine and
Budesonide

Sr. Director:

La hemosiderosis pulmonar idiopatica (HPI) es una causa rara y
potencialmente mortal de hemorragia alveolar difusa. Se caracte-
riza por la presencia de infiltrados pulmonares cambiantes,
hemoptisis y anemia ferropénica; sin manifestaciones sistémicas
ni renales asociadas?. La presentacion clinica varia desde
hemoptisis fulminante o fallo respiratorio agudo hasta clinica
respiratoria insidiosa o anemia ferropénica refractaria al trata-
miento!>".

Se presenta el caso de un varén de 10 afios, sin patologia
respiratoria previa, con tos irritativa y disnea progresiva de un afo
de evolucion acompaifiada de hemoptisis en los Gltimos 6 meses. A
la exploracién destacaba obesidad (IMC 27) y palidez cutaneo-
mucosa. En las pruebas complementarias se evidencié anemia
ferropénica (hemoglobina 10,3 mg/dl, hematocrito 32%). El estu-
dio de funcién renal, hepatica, iones, coagulacion y orina
resultaron normales. Test del sudor 12 mEq/l. Los cultivos de
esputo fueron negativos y el mantoux de O mm. En la radiografia
de tbrax se apreciaba engrosamiento hiliar con infiltrado
intersticial bilateral predominantemente en lébulos inferiores. El
TAC se muestra en el anexo 1. El estudio cardiol6gico fue normal.
Inmunoglobulinas, complemento, FR, ANA, ANCA, antiDNA,
antiMBG, IgA ATT y precipitinas a leche de vaca negativos. El
estudio de funcion pulmonar mostrd un patrén restrictivo:

espirometria forzada: FEV1 79%, FVC 80%, FEV1/FVC 90%,
broncodilatacion negativa, y pletismografia: TLC 67%, FVC 67%,
VR 21%, con disminucién moderada de la capacidad de difusion de
CO. No se observaron alteraciones macroscopicas en la fibro-
broncoscopia, obteniendo liquido serohemético con abundantes
hematies (49%) y hemosidero6fagos (41%) en el lavado broncoal-
veolar. Los cultivos para hongos, bacterias y micobacterias de
fueron negativos.

El paciente fue diagnosticado de HPI ante la ausencia de
hallazgos que sugiriesen otras patologias responsables del sangrado
alveolar. Se inici6 tratamiento con prednisona oral (2 mg/kg/dia),
budesonida inhalada (400 pg/dia), hidroxicloroquina (7 mg/kg/dia),
sulfato ferroso y salbutamol inhalado a demanda. A los dos meses se
inicia descenso de prednisona oral, presentando dos episodios de
hemoptisis escasos; no obstante, refiere mejor resistencia al
esfuerzo fisico y desaparece la anemia. A los 14 meses, sin sintomas
y recibiendo 10 mg de prednisona cada 48 h, comienza el descenso
de hidroxicloroquina, suspendiéndola a los 2 afios de su inicio;
finaliza 10 meses después la prednisona. Actualmente, 3 afios y
medio después del diagnéstico, recibe budesonida inhalada (400 pg/
dia) y no ha tenido nuevas exacerbaciones, inicamente presenta
disnea a esfuerzos intensos. Los controles analiticos, radiologicos y
de funcion pulmonar han sido normales y no ha experimentado
efectos adversos a la medicacion.

Resulta dificil establecer recomendaciones sobre el manejo de
la HPI. Las series de casos publicadas cuentan con ndmero
limitado de pacientes y la respuesta a los farmacos es variable.
Los corticoides sistémicos representan la primera linea en el
tratamiento agudo; parecen controlar el sangrado, mejorar la
radiologia y disminuir la morbimortalidad!>=>. Los beneficios a
largo plazo son menos evidentes; aunque su uso prolongado, se
relaciona con mayor supervivencia, disminucién de reagudizacio-
nes y menor fibrosis pulmonar'#®, Los efectos adversos por el
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