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Figura 1. Radiografia de térax del paciente al ingreso que muestra infiltrados alveo-
lares difusos y extendidos por todo el pulmén izquierdo y campo medio del pulmén
derecho.

36°C/2,5%C0,). Se analiz6 por MALDI-TOF MS (Bruker Daltonics)
y coincidié con Legionella spp. con un score de 1,99.

La infeccién por L. maceachernii se presenta sobre todo como
neumoniaZ, aunque se ha descrito recientemente un caso de infec-
cién de tejidos blandos>. Los 6 pacientes descritos hasta la fecha
tenian enfermedades subyacentes, como infeccién por VIH, mie-
loma muiltiple, fibrosis pulmonar, lupus eritematoso sistémico y
anemia hemolitica autoinmune, o bien se habian sometido a un

trasplante de higado. Todos fallecieron excepto un tinico paciente.
La desaparicién de L. maceachernii de los pulmones de ratones infec-
tados es relativamente rapida en comparacién con otras especies?,
por lo que la alta mortalidad podria deberse a la presencia conco-
mitante de una enfermedad subyacente.
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Hemangiomatosis capilar pulmonar: un reto
diagnostico

@ CrossMark

Pulmonary capillary hemangiomatosis: A diagnostic challenge

La hemangiomatosis capilar pulmonar (HCP) es una neoplasia
maligna pulmonar de bajo grado en la que se produce una prolife-
raciénintersticial de los capilares sanguineos, afectando a pacientes
de cualquier edad o sexo. El prondstico es malo, con una supervi-
vencia media estimada de 36 meses'.

Un exfumador de 53 afios de edad (39 paquetes/afio) acudi6 por
empeoramiento de su disnea de esfuerzo de 4 afios de evolucién
y fatiga. Al ingreso, el paciente presentaba taquipnea importante
(frecuencia respiratoria de 35 respiraciones/min) secundaria a
hipoxemia grave (40,5 mmHg). El electrocardiograma mostré inter-
valo PR de 140 milisegundos, con onda P pulmonar, bloqueo de
rama derecha y frecuencia cardiaca de 94 lat/min. Los resultados
analiticos fueron normales. No se realiz6 exploracion completa de
la funcién pulmonar por negativa del paciente. La espirometria
revel6 una alteracién ventilatoria obstructiva leve no reversible con
broncodilatadores. En la radiografia simple de térax se observé con-
gestion hiliar no especifica (no se muestra) y el ecocardiograma
mostré hipocinesia grave del ventriculo derecho, acompaiiada de
importante dilatacién de la auricula derecha con presiéon sist6-
lica estimada de la arteria pulmonar de 70 mmHg. El paciente
rechazd larealizacién de cateterismo cardiaco derecho. Se descarté
enfermedad pulmonar tromboembédlica tras realizacién de tomo-
grafia computarizada (TC) con contraste. Los principales hallazgos
radiolégicos se ilustran en la figura 1, paneles a y b. Se inici6 trata-

miento oral con carvedilol (12,5 mg/dia) y furosemida (125 mg/dia)
y se dio de alta al paciente con cuidados de apoyo. Fue reingre-
sado a los 3 meses por empeoramiento clinico y se realizaron mas
exploraciones. En ese momento, mas del 90% de las células obteni-
das por lavado broncoalveolar se tefiian con azul de Prusia de Perl,
indicativo de depésito de hierro, y las caracteristicas de la biop-
sia de pulmén sugerian HCP (fig. 1c y d). El paciente fue derivado
a un centro de trasplante de pulmén. Su estado clinico es toda-
via grave, pero estable hasta la fecha pasados 50,4 meses desde el
diagnéstico.

Describimos un caso de HCP con una evolucidn clinica inusual-
mente larga (6 afios a partir de la manifestacion clinica) y un patrén
radiolégico no especifico. La HCP puede parecer clinicamente una
hipertension arterial pulmonar idiopatica (HAPI) o una enferme-
dad venooclusiva pulmonar (EVOP). Es esencial hacer diagnéstico
diferencial con HAPI, porque los vasodilatadores pulmonares pue-
den causar edema pulmonar masivo en los pacientes con HCP o
EVOP2. Es dtil realizar una caracterizacién radiolégica mediante
TCAR de térax, pero es indispensable confirmar mediante biopsia
pulmonar?. En nuestro paciente, el aspecto radiolégico del térax en
TCAR no era el tipico de HCP porque no habia nédulos pulmonares
centrilobulares* y el diagnéstico final se basé en los resultados de
anatomia patolégica. La HCP se caracteriza por el engrosamiento
de las paredes alveolares debido a la proliferacién capilar. La infil-
tracion y la compresién de las venas pulmonares por los capilares
invasores pueden dar lugar a EVOP secundaria. Se puede diferenciar
la HCP de la HAPI o la EVOP basandose en el diametro de los capi-
lares pulmonares nuevos (mas grandes en EVOP > HCP > HAPI) y el
tamaifio de los nédulos centrilobulares (mas grandes en HCP que en
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Figura 1. Reconstruccion volumétrica con TCAR en ventana de parénquima de los 16bulos pulmonares superior (a) e inferior (b) mostrando engrosamiento liso multifocal de
los septos interlobulillares (flechas blancas) y derrame pleural bilateral leve (flechas negras). Las caracteristicas histopatolégicas (c) incluyeron engrosamiento marcado de
los septos interlobulillares y las paredes alveolares, ocupados por una extensa proliferacion de vasos sanguineos de pared delgada y pequeiias areas de inflamacién linfocitica
intersticial (tincién de hematoxilina y eosina; magnificacién 30 x). Las células endoteliales eran positivas a tincién con el anticuerpo monoclonal CD31 (d) (magnificacion

40 x).

EPVO; inexistentes en HAPI)°. También se pueden detectar fibro-
sis intersticial, hemosiderosis y cambios debido a la hipertensién
arterial pulmonar.

Los clinicos y los radi6élogos deben tener en cuenta la HCP,
porque la deteccién precoz puede mejorar el manejo del paciente.
La HCP se comporta como una neoplasia vascular maligna
no metastasica de bajo grado, con lenta progresiéon clinica. El
pronéstico es malo y el trasplante de pulmén representa el
tratamiento definitivo.
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