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Ventilación no invasiva en la esclerosis lateral
amiotrófica en pacientes ambulatorios y
hospitalizados, ¿una perspectiva similar o
diferente?

Non-invasive ventilation in amyotrophic lateral sclerosis in

outpatients and inpatients. Different perspectives?

Sr. Director:

La esclerosis lateral amiotrófica (ELA) es una enfermedad neu-
romuscular caracterizada por una degeneración progresiva de las
neuronas motoras. Debido al mal pronóstico de la enfermedad, un
manejo integral del paciente se ha demostrado como factor funda-
mental, junto al inicio precoz de la ventilación mecánica no invasiva
(VMNI), para prolongar la supervivencia y mejorar la calidad de
vida1.

Hemos leído con interés el artículo original de Sanjuán-López
P, et al.2, que refleja la importancia de una asistencia neumológica
integral y  que permite detectar las posible carencias existentes. Sin
embargo, creemos que deberían tenerse en  consideración algunos
aspectos reflejados en el estudio:

1. La no inclusión en  el estudio de pacientes manejados de manera
ambulatoria limita la extrapolación de los resultados de evolu-
ción y supervivencia, puesto que al incluir solo a pacientes que
han precisado ingreso hospitalario se está seleccionando a  un
subgrupo de pacientes que probablemente presenten una situa-
ción clínica más  grave que los manejados en el domicilio. Por este
motivo, hubiera sido interesante haber incluido al subgrupo de
pacientes que tuvieron un manejo ambulatorio, indicando los
criterios utilizados para el inicio de la VMNI y  la evolución de
estos pacientes.

2. Según describen los autores, el inicio de la  VMNI de los pacientes
incluidos en el estudio se realizó en base a  criterios de insufi-
ciencia respiratoria, no teniendo en  cuenta que la  indicación de
la VMNI actual en pacientes con ELA se establece en base a  cri-
terios clínicos y  estudios de función pulmonar3.  En este sentido,
cabe destacar que solo 30 de los 43 pacientes en los que se ini-
ció la VMNI durante el ingreso presentaban estudios de función
pulmonar previa, lo que apoya la  idea de que en  muchos de los
casos el inicio de la VMNI se realizó de manera tardía, pudiendo
repercutir en los datos de evolución y  supervivencia descritos
en el artículo. Este aspecto es importante puesto que la  ven-
taja de iniciar la VMNI mediante una evaluación neumológica
precoz radica, por un lado, en la  mayor probabilidad de poder

manejar a  los pacientes desde consultas, manteniendo una rela-
ción estrecha entre domicilio y atención hospitalaria4 y, por otro
lado, en una mejoría en la calidad de vida y supervivencia. De
esta forma, el ingreso hospitalario quedaría limitado a  situacio-
nes más  complejas como pueden ser la  desadaptación a  la  VMNI
o complicaciones derivadas de la evolución de la enfermedad.

Consideramos que en este sentido se debe destacar el papel del
neumólogo y la existencia de una unidad multidisciplinar como
herramienta esencial, de tal manera que nos permita realizar una
valoración integral del paciente y una evaluación neumológica pre-
coz que nos permita un adecuado manejo del paciente, lo cual se
traduce en una mejor calidad de vida y supervivencia5.
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Síndrome de vena cava superior secundario a
una forma focal idiopática de  fibrosis
mediastínica

Superior vena cava syndrome caused by an idiopathic localized

form of mediastinal fibrosis

Sr. Director:

La fibrosis mediastínica (FM) es una de las causas benignas más
frecuentes de síndrome de vena cava superior (SVCS) junto con la
trombosis secundaria a  dispositivos intravasculares (vías centrales,
cables de marcapasos. . .). No obstante, la  causa más  frecuente
de SVCS continúa siendo las neoplasias malignas, especialmente
el carcinoma broncogénico. En zonas endémicas, la FM es una

complicación relativamente frecuente de las infecciones por
Histoplasma capsulatum,  si bien en  nuestro medio son  más  fre-
cuentes las formas idiopáticas, las formas asociadas al depósito
de inmunoglobulina (Ig) G4 (en el contexto de las enfermeda-
des relacionadas con IgG4 como la  fibrosis retroperitoneal o la
tiroiditis fibrosante de Riedel), o las formas secundarias a otras
enfermedades granulomatosas como la tuberculosis1–4.

Presentamos el caso clínico de un varón de 44 años, no fuma-
dor, que acudió a nuestro hospital por presentar un cuadro clínico
progresivo de cefalea y edema facial y de extremidades superio-
res de un mes  de evolución. La radiografía de tórax mostró un
sutil ensanchamiento mediastínico paratraqueal derecho (fig. 1A)
pero sin opacidades parenquimatosas ni derrame pleural. En  la
exploración física únicamente destacaba una dilatación de las
venas del cuello y un edema facial y cervical. En la  tomografía
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Figura 1. A) Radiografía de tórax en la que se observa un sutil ensanchamiento nodular del mediastino (flecha). No se visualizan opacidades parenquimatosas ni derrame
pleural.  B) Reconstrucción coronal MIP  (proyección de  máxima intensidad) que confirma la  existencia de una masa de partes blandas que engloba circunferencialmente la
VCS  condicionando una estenosis severa de su luz (flechas). C) Reconstrucción coronal MIP  realizada 4 semanas tras el comienzo del tratamiento que muestra una mejoría
de  la estenosis de la VCS (asterisco).

computarizada (TC) de tórax se confirmó la existencia de una masa
de partes blandas que englobaba circunferencialmente la VCS supe-
rior condicionando una estenosis severa de su luz (fig. 1B). No
se observaban estigmas radiológicos de una infección tuberculosa
previa ni infiltración de otras estructuras mediastínicas ni pulmo-
nares. La prueba de tuberculina fue negativa y  el paciente nunca
había visitado países de América. Los niveles séricos de IgG4 fue-
ron normales. Se realizó un diagnóstico de presunción de una forma
focal de FM,  la cual se confirmó mediante mediastinoscopia. El estu-
dio histológico mostró un tejido fibroso con agregados de células
inflamatorias crónicas y  abundantes haces de colágeno, sin  signos
de vasculitis ni granulomas. El cultivo para hongos y micobacterias
del material de biopsia fue negativo. El paciente fue inicialmente
tratado con corticoides sistémicos y anticoagulación, consiguiendo
una mejoría clínica progresiva. Una nueva TC  de control a las 4
semanas (fig. 1C) demostró una mejoría radiológica de la  esteno-
sis de la VCS, por lo que tras consultar con los Servicios de Cirugía

Torácica y de Radiología Vascular, se desestimó colocar un stent o
realizar un bypass.

Creemos que nuestro caso es interesante porque ilustra la
importancia de las pruebas de imagen en  el diagnóstico, estudio
de extensión y seguimiento de un SVCS secundario a  una forma
focal idiopática de FM con afectación exclusiva de la VCS.
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Neumotórax espontáneo y consumo de cocaína

Spontaneous pneumothorax and cocaine use

Sr. Director:

El neumotórax espontáneo (NE) asociado al consumo de mari-
huana o de cocaína es una enfermedad infrecuente pero conocida.
Aunque demostrar efecto directo es  un reto, la lesión pulmo-
nar causada por el consumo de drogas puede predisponer a un
neumotórax1.  El caso que  se presenta es  el de un varón de 39 años,
que fue remitido a nuestra unidad para recibir tratamiento por NE
derecho. Había presentado ya un NE en el mismo lado 7 meses
antes y había admitido consumo ocasional de cocaína. Se realizó
pleurodesis mecánica mediante toracoscopia y  resección del ápex
del pulmón derecho. El  análisis anatomopatológico mostró la ines-
perada presencia de granulomas no necrosantes incluidos en las
paredes bronquiales, asociados a pequeñas vesículas (fig. 1). Su his-
toria clínica no tenía datos de interés y  todas las pruebas estándar de
laboratorio, así como las adicionales para micobacterias, infeccio-
nes por hongos y virus de la inmunodeficiencia humana ofrecieron
resultados negativos.

Dado que la cocaína contiene partículas de talco, supusimos que
el depósito en las vías  respiratorias habría podido causar la  forma-
ción de granulomas por reacción de cuerpo extraño. El crecimiento
de  los granulomas afectaba a las pequeñas vías aéreas, provocando

Figura 1. Muestra anatomopatológica teñida con hematoxilina y eosina (10×

aumentos) que mostró la presencia de  granulomas (flecha blanca) y pequeñas
vesículas (*). Se observaron linfocitos activados y células inflamatorias gigantes
(recuadro: 20× aumentos).

retención de aire y enfermedad bullosa. La intensa tos y  el broncoes-
pasmo provocado por la  inhalación de cocaína provocó aumento de
la presión intraalveolar seguido de la rotura de las vesículas y  del
neumotórax.

Ward et al.2 y Pare et al.3 describieron cambios radiológi-
cos significativos tras el consumo de cocaína que incluían bullas
enfisematosas y fibrosis pulmonar. Recientemente, nuestro grupo
mostró la presencia de vesículas similares a las  que habitual-
mente se observan en  los pacientes ancianos con enfisema en una
serie de casos de 13 jóvenes que eran fumadores habituales de
marihuana4,5.

La presencia de granulomas como única expresión de daño  pul-
monar podría explicarse porque nuestro paciente admitió consumo
intermitente de cocaína y no continuo. Sin embargo, la exposición
continuada a  cocaína favoreció un mayor depósito de partículas de
talco, provocando una importante lesión pulmonar y los cambios
radiológicos anteriormente descritos.

Por último, los granulomas debidos al uso esporádico de cocaína
podrían predisponer al  NE incluso en ausencia de cambios radio-
lógicos significativos. En todo caso, la mejor manera de prevenir
las lesiones graves del parénquima es evitar en primer lugar el
consumo de la droga.
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