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Cartas al Director

Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial y sindrome
de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser

Partial Anomalous Pulmonary Venous Drainage and
Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser Syndrome

Sr. Director:

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (SMRKH) se
caracteriza por agenesia congénita de ttero y vagina en mujeres
con ovarios, fenotipo y cariotipo normales!-3, Las malformaciones
pulmonares asociadas descritas son practicamente anecdéticas! =4,
Describimos un caso de drenaje venoso pulmonar anémalo parcial
asociado.

Mujer de 19 afios con SMRKH, que referia catarros frecuen-
tes, presentaba febricula, expectoracién purulenta y disnea de
minimos esfuerzos. La exploracion fisica era normal, salvo leve
taquipnea y crepitantes inspiratorios bibasales. En la analitica pre-
sentaba leucocitosis con neutrofiliay en la gasometria arterial (aire)
mostraba pCO, de 39y pO, de 57. La radiografia de térax y el elec-
trocardiograma eran normales. En la tomografia computarizada
(TC) toracica y la resonancia magnética (RM) se objetivé drenaje
venoso pulmonar anémalo parcial: la vena del 16bulo superior
izquierdo drenaba enlavenainnominadaatravés de la vena vertical
(figs. 1y 2). El ecocardiograma transtoracico con contraste descart6
comunicaciones intracardiacas, asi como sobrecarga de cavidades
derechas.

El SMRKH es una rara malformacién (incidencia de 1/4.000
recién nacidas vivas) caracterizada por agenesia congénita de Gtero
y vagina en mujeres con ovarios, caracteres sexuales secundarios
y cariotipo normales!~#. La etiopatogenia radica en una falta del
desarrollo de los ductos miillerianos, con la consecuente altera-
cién de las estructuras derivadas de ellos!. El diagnéstico se hace
por amenorrea primaria e incapacidad de penetracién vaginal, con-
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Fig. 1. Drenaje venoso pulmonar anémalo parcial.

firmandose por ultrasonografia y RM!- 4. Se divide en: tipico o I
(agenesia de Gtero y vagina) y atipico o II, asociado a otras malfor-
maciones (renales, esqueléticas, sordera, digitales y cardiacas)!~4.
Las malformaciones pulmonares asociadas publicadas son prac-
ticamente anecdéticas; asi, se ha descrito un caso de hipoplasia
pulmonar? y un caso de drenaje venoso pulmonar anémalo total3.
Describimos un caso de drenaje venoso pulmonar anémalo parcial
donde la vena del 16bulo superior izquierdo drena en la vena inno-
minada a través de la vena vertical. El drenaje venoso pulmonar
anémalo se produce cuando la sangre venosa pulmonar de una o
mas venas desemboca directamente en la auricula derecha o en
las venas sistémicas. Puede ser total (4 venas anémalas) o parcial
(1-3 venas anémalas). En ambas formas se produce shunt extracar-
diaco izquierda-derecha, provocando aumento del flujo sanguineo
con la consiguiente sobrecarga en auricula y ventriculo derecho,
asi como en arteria y venas pulmonares. Este hiperaflujo puede
causar insuficiencia cardiaca e hipertensiéon pulmonar. La sobre-
carga hemodindmica depende del niimero de venas con conexién
andémala, de la localizaciéon del drenaje y de la asociacién o no con
comunicacién intraauricular. Asi, los pacientes pueden estar desde
asintomaticos, presentar catarros frecuentes —como en nuestro
caso— o llegar a presentar insuficiencia cardiaca e hipertensién pul-
monar. La vena anémala en ocasiones puede verse en la radiografia
simple, confirmandose el diagnéstico por TCy RM, y recurriendo al
cateterismo cardiaco ante la sospecha de hipertensién pulmonar.

Fig. 2. La vena del 16bulo superior izquierdo drena en la vena innominada a través
de la vena vertical.
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Linfangiomatosis pulmonar difusa con afectacion mediastinica

Diffuse pulmonary lymphangiomatosis with mediastinal
affectation

Sr. Director:

Lalinfangiomatosis es una enfermedad sistémica poco frecuente
caracterizada por una marcada proliferacién y dilatacién de los
vasos linfaticos!, que puede aparecer de forma localizada o difusa,
denomindndose entonces linfangiomatosis pulmonar difusa (LPD).
Puede afectar a recién nacidos y adultos jévenes; aunque es una
enfermedad benigna de la que se desconoce su etiologiay patogenia
presenta una alta tasa de recurrencias y un mal prondstico.

Presentamos el caso clinico de un paciente varén de 55 afios
exfumador con antecedentes de hipertensién, dislipemia y EPOC
con tratamiento broncodilatador. Acudié a urgencias por disnea
de minimos esfuerzos de un mes de evolucién. Los datos analiti-
cos basicos eran normales, en la radiografia de térax se observaban
bronquiectasias basales y en la espirometria presentaba un patrén
obstructivo. En la tomografia axial computerizada (TAC) se visua-
lizaron multiples adenopatias mediastinicas asi como afectacién
intersticial perihiliar (fig. 1A) y derrame pericardico. La bronco-
scopia objetivé engrosamiento difuso de la mucosa bronquial y
ensanchamiento de las carinas principal y bronquiales. Se estudié
la afectacion mediastinica mediante mediastinoscopia, aprecian-
dose adenopatias de aspecto antracdtico y nédulos grasos que tras
la toma de biopsia presentaron linforrea. El estudio del liquido
drenado del mediastino confirmé que se trataba de quilo sin celu-
laridad maligna; el estudio microscépico de las adenopatias no fue
concluyente. Posteriormente se realiz6 una linfogammagrafia obje-
tivandose una adecuada migracién linfatica sin signos de fuga a
nivel del conducto toracico. Ante la ausencia de diagnéstico y per-
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sistencia de la disnea se realizé biopsia pulmonar y mediastinica
mediante abordaje videotoracoscépico. El estudio anatomopato-
lé6gico revel6 proliferacion de vasos de tipo capilar dilatados en
pleura y septos y tejido adiposo mediastinico con proliferaciéon de
vasos linfaticos anastomosados y actimulos linfoides, llegandose al
diagnéstico definitivo de LPD. Tras sucesivos episodios de disnea
de minimos esfuerzos secundarios a derrame pleural (quilotérax),
se indicé tratamiento quirdrgico. La videotoracoscopia evidencié
la caracteristica proliferaciéon y dilataciéon de los vasos linfaticos
y linforrea en parénquima pulmonar y mediastino (Figura 1B).
Se realiz6 ligadura del conducto toracico y pleurodesis. La evolu-
cién postoperatoria fue favorable siendo dado de alta a los diez
dias.

La LPD es una alteracién linfatica poco comin que aparece
en nifios y adultos jovenes, siendo excepcional en pacientes por
encima de los cuarenta afios!. La clinica mas frecuente es la dis-
nea. Pueden ser diagnosticados de forma errénea como asma con
respuesta al tratamiento broncodilatador, motivo del diagnéstico
tardio de nuestro caso, diagnosticado previamente de EPOC con tra-
tamiento broncodilatador. Se asocia a efusiones pleurales, a otras
anormalidades linfaticas y en el 75% de los casos a alteraciones
6seas. La coexistencia de quilotérax y lesiones 6seas liticas puede
orientar al diagnéstico!. El diagnéstico de certeza debe ser histo-
l6gico, dado que las que las imagenes radiolégicas son comunes
a otras alteraciones del sistema linfatico?, siendo rara la afecta-
cién mediastinica. En el caso de quilotorax recurrente, el drenaje
y la pleurodesis estan indicados, pudiéndose optar por la liga-
dura del conducto toracico® que previene complicaciones como
la malnutricién, la fibrosis pulmonar y el deterioro respiratorio.
Esta opcién fue elegida en nuestro caso, empleando un abordaje
videotoracoscépico, no descrito previamente en la literatura en
esta patologia. Otros tratamientos descritos son la radioterapia, la
cual provoca esclerosis y fibrosis de los linfaticos dilatados, con

Figura 1. A: Afectacién intersticial perihiliar y adenomegalias mediastinicas; B: Imagen toracoscépica donde se aprecia la dilatacién de los vasos linfaticos subpleurales, la

linforrea y el quilotérax resultante.
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