globular (VSG) de 123 mm/h. La bioquimica
general fue normal, excepto una glucemia de
275 mg/dl. No se objetivaron proteinuria ni
otras alteraciones en el sedimento urinario.
La determinacion de FR, ANA, anti-ADN,
ANCA, enzima conversiva de la angiotensina
y complemento fue negativa. La IgE sérica
fue de 863 U/ml y la dositicacién del resto de
inmunoglobulinas fue normal. Las precipiti-
nas para Aspergilluy y los tests cutancos a As-
pergillus 'y neumoalergenos resultaron ncega-
tivos. La tuberculina con 2 UT de RT-23 fue
negativa. Tres baciloscopias y citologias se-
riadas de esputo fueron negativas. del mismo
modo que el examen de los pardsitos en las
heces. La radiografia del térax evidencié un
patrdn alveolointersticial bilateral de predo-
minio en los I6bulos superiores. y sc aprecié
cavitacion en el Idbulo superior izquicrdo.
Una tomografia computarizada (TC) tordcica
contirmé dichas alteraciones (fig. 1). La TC
de los senos paranasales demostré pdlipos en
el seno maxilar derecho y esfenoidal con po-
liposis nasal bilateral. Un ECG fue normal.
La gasometria arterial en reposo (FiO, 0,21)
fue: pH 7.45, PCO, 37 mmHg y PO, 59
mmHg, y el estudio tuncional respiratorio de-
mostré una alteracion ventilatoria obstructiva
leve con difusion del CO normal, siendo la
prueba broncodilatadora positiva significati-
va. La fibrobroncoscopia no evidencid altera-
ciones y el estudio citoldgico-bacterioldgico
del broncoaspirado y del lavado broncoalveo-
lar resulté negativo. EJ recuento de las pobla-
ciones celulares del BAL tue: macréfagos el
3%, neutréfilos el 2% y eosindtilos el 95%.
La histologia de la biopsia transbronquial
presenté agregados inflamatorios con abun-
dantes cosindfilos en la pared bronquial y en
el parénquima pulmonar. sin observar proli-
feracidn neopldsica. granulomas ni signos de
vasculitis. Se diagnosticé NEC y se inicié
tratamiento con prednisona oral (30 mg/dia
en pauta descendente progresiva). Se consta-
taron rapida mejoria clinica. progresiva nor-
malizacién analitica y buena resolucién ra-
diologica, con una TC tordcica de control que
demostraba una pequefia imagen residual co-
rrespondiente a la lesion cavitada preexisten-
te. Tras 2 ailos de seguimiento, ¢n ¢l que se
efectud corticoterapia durante el primer ano
(6 meses con prednisona oral y 6 meses con
beclometasona inhalada), actualmente el pa-
ciente estd asintomdtico. Durante el control.
se practicaron septoplastia y polipectomia na-
sal bilateral sin complicaciones, siendo la his-
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Fig. 1. TC toracica que
evidencia distribucién
periférica y superior de
los infiltrados neuméni-
cos con imagen cavitada
en el 16bulo superior iz-
quierdo.

tologia de los polipos de cardcter inflama-
torio.

La NEC es una enfermedad inflamatoria
de etiologia desconocida que se caracteriza
por la cxistencia de infiltrados neumdnicos
densos de localizacion periférica en mads del
65% de los casos™. La cavitacion es un ha-
llazgo radioldgico menos comin con una fre-
cuencia inferior al 5% y suele asociarse con
NEC grave. tal como observamos en nuestro
paciente. Jederlinic et al® sugieren un origen
bronquicctisico en su etiopatogenia.  Otro
aspecto escasamente descrito en la bibliogra-
ia®, detectado también en nuestro caso, es cl
aumento de la IgE sérica, que se atribuye a
un mecanismo inespecifico asociado con la
eosinofilia sanguinca y no parece relacionar-
se con ningln tipo concreto de alergeno.

El solapamicnto entre NEC y VCS ha sido
poco comentado en la bibliograffa y sc¢ basa
en que comparten un mismo fondo inmunolé-
gico. en el que la célula citotdxica protago-
nista ¢s el cosindtilo™*". La principal diferen-
cia entre ambos procesos viene determinada
por la presencia o no de vasculitis sistémica,
aunque ¢s conocido que en el 40% de los ca-
sos de VCS los fendmenos sistémicos pueden
aparecer tardiamente. meses o incluso aiios
después de haberse iniciado con infiltrados
pulmonares, asma y eosinofilia'. Para ello, se
barajan dos teorfas: una que considera que la
NEC puede progresar hacia una vasculitis y
otra que explica que la VCS puede iniciarse
simulando una NEC. Todo apunta a que la
NEC podria formar parte del sindrome de
Churg-Strauss, adoptando una expresion cli-
nica menos grave'. Otros autores’ consideran
que eslas enfermedades presentan una disre-
gulacién inmunoldgica en los linfocitos CD4
Th2 y detectan un incremento de la [gA séri-
ca como posible marcador biolégico del ini-
cio de la vasculitis sistémica.

Esta problemitica en su diagnéstico di-
ferencial debe ser considerada, puesto que
conlleva implicaciones terapéuticas y pronds-
ticas®. Por este motivo, en estos pacientes es
imprescindible efectuar un seguimiento pro-
longado que nos permita establecer ¢l diag-
nédstico definitivo.

E. Enrique, X. Aguilar y R. Magarolas
Seccidn de Neumologia (Servicio de
Medicina Interna. Prof. C. Richart). Hospital
Universitari Joan XXIII. Universitat Rovira i
Virgili. Tarragona.
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Enfermedad quistica pulmonar:
una rara forma de sarcoidosis

Sr. Director: Desde la introduccion de la
tomogratfa computarizada de alta resolucién
(TC-AR) en la evaluacion de las enfermeda-
des infiltrativas cronicas difusas del pulmén,
algunos trabajos han estudiado los patrones
radioldgicos de afectacion pulmonar en los
pacientes con sarcoidosis, intentando correla-
cionarlos con los hallazgos clinicos o de fun-
cidén respiratoria'. Asi mismo, la aparicion de
espacios quisticos dentro del parénquima pul-
monar cn esta enfermedad sdlo se ha descrito
en situaciones de tibrosis pulmonar. tanto en
estadio I como cn estadio 111, asociadas a la
existencia de honevcomb’?. Presentamos un
caso de sarcoidosis en estadio 11 que desarro-
116 enfermedad quistica pulmonar sin fibrosis
acompafiante ni progresién de estadio radio-
légico durante mas de 2 afos de seguimiento.

Mujer de 52 afios, no fumadora, sin ante-
cedentes de interés. que consultd por tos irri-
tativa. La radiografia del térax demostré un
patrén intersticial reticular bilateral difuso de
predominio en los campos medios e inferio-
res y prominencia de ambos hilios indicativa
de adenopatias. Sc palpaba una adenopatia
supraclavicular izquierda. La analitica ordi-
naria fue normal. Poblaciones linfocitarias en
la sangre periférica: CD4 30,6%, CD8 24.5%
y CD4/CD8 1.2. La velocidad de sedimenta-
cién globular (VSG) era de 26 mm a la pri-
mera hora. EI Mantoux fue negativo. Celula-
ridad del lavado broncoalveolar (LBA): el
70% macrétagos. 25% linfocitos (CD4+
40,7%, CD8+ 47.7% y CD4/CD8 0.9). 5%
neutréfilos y 1% eosindfilos. La citologia y
los cultivos fueron negativos, incluido Lo-
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wenstein. La gammagratia pulmonar con ga-
110-67 demostro positividad difusa en ambos
campos pulmonares. Exploracion funcional
respiratoria (EFR): FVC 3.030 ml (111%).
FEV, 2470 ml (106%), FEV /FVC 82%.
TLC 4480 ml (97%). RV 1.220 ml (73%).
RV/TLC 27%. DLCO 56% y DLCO/VA
58%. El test broncodilatador fue negativo. La
TC-AR demostré miiltiples adenopatias axi-
lares. mediastinicas anteriores, pretraqueales.
paratraqueales derechas e izquierdas, hiliares
bilaterales, subcarinales y paraesofdgicas, y
en el parénquima pulmonar, patrén de vidrio
esmerilado (ground-glass) y opacidades no-
dulares siguicndo la trama broncovascular.
Las concentraciones séricas de la enzima
conversiva de la angiotensina (ECA) fueron
de 66 U/l (normal < 55 U/1). La exéresis y la
biopsia del ganglio cervical presentaron linfa-
denitis granulomatosa. compatible con sar-
coidosis. En los meses siguientes, la paciente
se quejo de artralgias y de aumento del tama-
fio de las adenopatias supraclaviculares. y se
constatd empeoramicnto significativo de la
difusion (DLCO 45% y DLCO/VA 40% ). por
o que se inicié tratamiento con corticoides
orales consiguiendo remisién parcial de los
sintomas. Tras 6 meses de tratamiento. la TC-
AR confirmé la mejorfa con disminucion del
ground-glass y de adenopatias, siendo llama-
tiva la aparicion de espacios aéreos quisticos
de pared fina. La mejorfa clinica subjetiva y
la estabilidad de los pardmetro de la EFR per-
miticron reducir la dosis de corticoides pro-
gresivamente a lo largo de un afo. Tras 4 me-
ses de corticoterapia a dosis minimas, la
paciente notd aumento de las adenopatias su-
praclaviculares y axilares derechas. junto con
astenia importante y aumento de su disnea de
esfuerzo. Las concentraciones de ECA sérica
siguicron clevadas (71 U/l} y se constataba
un empeoramicnto de los pardmetros de difu-
sion (DLCO 36% y KCO 31%). En la TC-
AR, se aprecié un incremento del tamafio de
los espacios quisticos y de adenopatias en las
mismas cadenas ganglionares sin foneycomb

(lig. 1).

La radiograffa de la sarcoidosis es vana-
ble, teniendo significado prondstico: adeno-
patias hiliares aisladas o con infiltrados pul-
monares. infiltrados sin adenopatias o signos
de fibrosis. La TC-AR ha demostrado ser su-
perior a la radiografia del térax en el diagnds-
tico. en demostrar el modelo de afectacion y
su extension pulmonar y en la deteccion tem-
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Fig. 1. TC-AR: espacios
quisticos de pared fina
con el parénquima cir-
cundante normal, sin
honeycomb, y adenopa-
tias hiliares.

prana de fibrosis®?. Los hallazgos de la TC-
AR con mis frecuencia observados en los pa-
cientes con sarcoidosis activa son opacidades
nodulares que se sitian a lo largo del lecho
broncovascular y que representan la coales-
cencia de granulomas sarcoideos®. Estas dis-
tintas alteraciones observadas se han clasifi-
cado en reversibles o irreversibles™. En las
primeras se incluyen nddulos, consolidacio-
nes alveolares, engrosamicntos subpleurales
y ground-glass, y las segundas consisten cn
opacidades lineales asociadas a distorsion de
la arquitectura, distorsion de las cisuras con
lineas septales y no septales irregulares situa-
das en el lecho broncovascular, bronquiecta-
sias de traccién y quistes del espacio aéreo o
honevcomb que retlejan fibrosis y aparecen
en los pacientes con sarcoidosis de larga evo-
lucién. En nuestro caso, la ausencia de deses-
tructuracion de la arquitectura del parénqui-
ma y de otros signos de fibrosis descarta la
presencia de  honeycomb®, tnico patrén
radiolégico en el que se han descrito espa-
cios aéreos quisticos en los pacientes con
sarcoidosis. Lesiones quisticas pulmonares
aparecen en la fibrosis pulmonar idiopatica.
histiocitosis X, linfangioleiomiomatosis y
neumonia linfocitica intersticial: también cn
el enfiscma e infecciones pulmonares apare-
cen bullas y pneumatoceles y se ha descrito
enfermedad quistica pulmonar en los pa-
cientes con sindrome de Sjogren o esclerosis
tuberosa®. El interés de cste caso se centra
en la evolucion radiogrdfica, desde un esta-
dio 1l con desaparicion de las lesiones defi-
nidas como reversibles por TC-AR, hacia la
aparicion de lcsiones guisticas, unas con pa-
red delgada bien definida y otras sin pared.
distribuidas por ambos pulmones con el pa-
rénquima circundante normal y cn ausencia
de fioneycomb, es decir. de fibrosis pulmo-
nar irreversible.

E. Fernindez Fabrellas,

I. Inchaurraga Alvarez

y R. Blanquer Olivas
Servicio de Neumologia.
Hospital Dr. Peset. Valencia.
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Hernia pulmonar cervical

Sr. Director: La hernia pulmonar se defi-
ne como fa protrusion del tejido pulmonar,
cubicrto por pleura parictal y visceral. a tra-
vés de una abertura anormal en la pared tord-
cica, cervical o diafragmdtica'. Se han descri-
to menos de 300 casos en toda la bibliografia
consultada®. Es mas frecuente en los varones
en una proporcidn 3/1 y se presenta en los pa-
cientes menores de |5 o mayores de 45 aftos
de edad’. Se clasifican en atencién a su loca-
lizacion (cervicales. tordcicas o diafragmadti-
cas) o a su causa (¢l 18% congénitas, o ad-
quiridas: el 52% traumdticas. el 29%
espontdncas y el 1% patoldgicas, y diferidas
en ¢l tiempo)''. En pricticamente toda la bi-
bliografia consultada existe un claro predo-
minio de las hernias tordcicas (65%) respecto
a las cervicales (35%)°. Se presenta un caso
de reciente observacion.

Mujer de 40 afios de edad, que referfa des-
de hacia 6 meses molestias ocasionales, que
describia como tension en la region cervical
derecha. que aumentaba con la deglucién. La
paciente acudié al servicio de ORL de este
hospital por dichas molestias, presentando a
la palpacion una formacidn globulosa por de-
lante del tercio inferior del borde libre del
musculo esternocleidomastoideo ligeramente
dolorosa al tacto y no adherida a planos. La
laringoscopia indirecta no demostrd altera-
ciones reseiables. Desde este servicio le fue-
ron practicados un trdnsito csofdgico y una
endoscopia alta, resultando ambos normales,
por lo que sc solicitd una tomografifa compu-
tarizada (TC) cervical (fig. 1). En ésta sc
aprecid. en la union cervicotordcica, una co-
leccidn adrea situada posteriormente y a la
derecha de la traquea, en contacto con la pa-
red derecha del esélago. No se aprecid comu-
nicacion de ta misma con la luz traqueal ni
esofdgica. Tras la administracién del contras-
te oral no existid acumulacion alguna en la
imagen descrita. En atencion a esta explora-
cion, el diagndstico fue de hernia pulmonar
cervical. Se decidio tratamiento conservador
(analgésicos y tranquilizantes), con ¢l que ce-
dicron los sintomas.

El 60% de las hernias pulmonares congéni-
tas se localizan en la regién cervical. con mds
frecuencia en el lado derecho. Las producidas
en la edad pedidtrica tienden a resolverse con
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