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Timax de 1,5 s trigger y ciclado en valores medios. La fuga no inten-
cional se mantuvo en valores aceptables tras la colocacién de la
banda submentoniana (menos de 101/min en global)y la frecuencia
respiratoria alrededor de 18-20 rpm. Durante el proceso de monito-
rizacién, en tiempo real mediante curvas de flujo-presiéon tiempo,
se detectd, a pesar de la buena tolerancia inicial, la presencia de
una deflexion al inicio de la espiracién en la onda de flujo-tiempo
(fig. 1A).

Al asociarse la deflexion al inicio de la espiracién, con una per-
sistencia del esfuerzo durante dicha fase (asincronia de ciclado
prematuro?), se modificé criterio de ciclado; alargandose rise time
hasta 250 ms (a fin de retardar el flujo maximo y, por tanto, el
ciclado)y se superimpuso Timin de 0,8 s, con persistencia de la ano-
malia. Finalmente, y manteniendo los valores de rise time previos
y sin superimposicion de criterio de tiempo, se modific6 la rampa
de desaceleracion de inspiracion a espiracion, fijandolo en 250 ms,
con la consiguiente desaparicién del trastorno (fig. 1B).

La desaparicién de la anomalia, tnicamente mediante la modi-
ficacion del tiempo de descenso en una paciente con hiperreflexia
marcada, sugiere que la alteracién visible en las curvas de flujo-
tiempo, puede corresponder a una respuesta automatica del
sistema respiratorio de la paciente, similar a la descrita por Akou-
mianaki et al.!, atn siendo la comparacién en enfermos bajo
sedaciényrelajacién. En lugar de tratarse de un reflejo de expansién
toracica, parece estar mas relacionado con un reflejo de deflacién,
que se mantiene de forma relativamente constante, ciclo a ciclo.

Por su parte, el tiempo de desaceleracién es un parametro que
Gnicamente esta disponible en determinados ventiladores. Hasta
el momento, no existen referencias bibliograficas sobre su uso en
la practica clinica, aunque desde el punto de vista tedrico, su utili-
zacion deberia mejorar la tolerancia a la inversiéon brusca de flujo
que se produce durante la transicién de inspiracién a espiracién.
Si bien es cierto que la mayor parte de las veces esa inversiéon
de flujo, que puede llegar a 801x’ (aunque en la paciente era de
alrededor de 601x’ —de 201x’ a —401x’—), no produce ningln tipo
de sintoma, algunos pacientes pueden referir malestar. En el caso
presentado parece desencadenar una respuesta automatica del sis-
tema respiratorio, favorecida por la hiperreflexia generalizada que
acompaiiaba al cuadro clinico de la paciente. Desde este punto de
vista, la esclerosis lateral amiotréfica puede cursar con diversas for-
mas de presentacion, no solo en lo que se refiere a la topografia de
la musculatura afectada, sino también en el grado de espasticidad e
hiperreflexia. Asi, la afectacién predominante de la neurona motora
inferior produce debilidad y atrofia, mientras que la afectaciéon de la

neurona motora superior produce basicamente hipertonia espas-
tica e hiperreflexia, afectando a cualquier grupo muscular. En el
caso presentado, tal y como se ha demostrado en modelos con
animales, y posteriormente en pacientes®, podria producirse una
activacion diafragmatica secundaria a deflacién con integridad del
nervio vago. A nivel de espirometria, esta anomalia puede obser-
varse en maniobras de espiracion forzada, induciendo tos a maxima
espiracion (reflejo de Fontana)®.

En conclusion, la asincronia paciente-ventilador constatada en
este caso, no parece corresponder a las descritas previamente
en la literatura, dado que no cumple las caracteristicas de ciclado
prematuro (no se modifica alargando tiempo inspiratorio ni criterio
de ciclado), ni de trigger reverso (el ciclo previo a la asincronia no es
controlado). Por ello, se considera que la activacién diafragmatica
durante la transicién a espiracién podria constituir una explicacién
plausible que justificara la persistencia de la asincronia y la mejora
con una despresurizacién progresiva.
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Carcinoma NUT pulmonar, una forma poco
frecuente de ciancer de pulmén

@ CrossMark

NUT midline carcinoma of the lung, a rare form of lung cancer

Sr. Director:

Los carcinomas de proteina nuclear en los testiculos (NUT) son
tumores muy raros con alteraciones genéticas especificas, y de
curso muy agresivo. Afectan frecuentemente a niflos y a adul-
tos jovenes. Pueden surgir en diferentes 6rganos, pero se sitian
caracteristicamente en la linea media de la cabeza y el cuello’.
Actualmente son pocos los casos publicados en la literatura sobre
esta entidad en pulmones y mediastino.

Se presenta un caso de un varén de 23 afios, fumador de unos
10 cigarrillos al dia, que acude a nuestro centro por presentar
dolor en hemitérax derecho irradiado al hombro, y astenia de
2 semanas de evolucién. La tomografia computarizada (TC) mos-
tr6 un aumento de densidad sin broncograma aéreo que ocupaba

los segmentos posterior y apical del I6bulo superior derecho (LSD)
con amputacién de los bronquios segmentarios correspondientes,
adenopatias mediastinicas paratraqueales derechas y un impor-
tante derrame pleural derecho (fig. 1). Dados los hallazgos se
realiz6 una tomografia por emisién de positrones (PET) que mos-
traba una masa en el LSD, metabdlicamente positiva, con extensa
afectacién pleural ipsilateral, afectacién linfatica mediastinica, y
supra/infraclavicular bilateral y metastasis 6seas liticas. En la fibro-
broncoscopia se evidencié una estenosis completa de los segmentos
posterior y apical del bronquio del LSD por mucosa engrosada e
hipervascularizada de posible origen neoformativo. La confirma-
cién diagnéstica se obtuvo a través de una biopsia pleural por
toracoscopia, cuya anatomia patolégica informé de neoplasia cons-
tituida por nidos de células indiferenciadas, acompafiando a esta
poblacién celular se evidenciaba de forma abrupta areas de diferen-
ciacion escamosa. Las células tumorales indiferenciadas mostraban
inmunorreaccién positiva al anticuerpo NUTy a la pancitoqueratina
(fig. 1).
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Figura 1. Imagenes de la TC donde se objetiva lesién pulmonar a nivel del LSD, e imagenes de la anatomia patolégica donde observamos células tumorales indiferenciadas

(A) e inmunorreaccion positiva al anticuerpo NUT (B).

Con el diagnéstico definitivo de carcinoma NUT, el paciente
recibe 2 ciclos de quimioterapia paliativa con esquema cisplatino-
etop6sido y, posteriormente, inicia tratamiento con inhibidores de
BET dentro de un ensayo clinico. Pese a ello no se evidencia res-
puesta de la enfermedad oncolégica, aumentando el tamafio de la
masa pulmonar y apareciendo compresion de la vena cava supe-
rior y derrame pericardico. Finalmente, el paciente fallece 3 meses
después del diagndstico inicial.

Los carcinomas NUT son carcinomas pobremente diferenciados
y genéticamente definidos por la presencia de un reordenamiento
genético en el gen NUT que consiste en una translocacién cromosé6-
mica entre este gen (NUTM1) localizado en el cromosoma 15q14 y
otros genes (BRD4 en el cromosoma 19p13.1 [70%], BRD3 en el cro-
mosoma 9q34.2 [6%] o un gen desconocido [24%])2. La incidencia
se desconoce, aunque es considerado un tumor raro. Originalmente
se penso6 que era una enfermedad de nifios y adultos jévenes, pero
publicaciones posteriores han puesto de manifiesto que el carci-
noma NUT puede afectar a personas de cualquier edad y a ambos
sexos por igual.

Clasicamente se ha localizado en estructuras de la linea media,
generalmente en relacién con el tracto digestivo superior, pero se
ha visto que puede surgir en otras localizaciones. De acuerdo con lo
publicado enla literatura tan solo se conocen 38 casos de NUT intra-
toracico primario, de los cuales solo 19 eran de origen pulmonar>.

Histopatolégicamente es muy similar a un carcinoma esca-
moso, por lo que puede ser infradiagnosticado. Ante la sospecha,
el diagnéstico de confirmacién se obtiene por técnicas de inmu-
nohistoquimica, como es el caso de nuestro paciente, o por la
deteccion de la reordenacién cromosémica de las variantes NUT
especificas’.

Hasta el momento no existe un tratamiento especifico para el
carcinoma NUT. El tratamiento quirtrgico no es una opcién debido
al rapido crecimiento y a la agresividad de este tumor, y tampoco
parece responder a la mayoria de los tratamientos con quimiote-
rapia y/o radioterapia, aunque parece que la mejor opcién seria el
empleo de la combinacién de gemcitabina, docetaxel y cisplatino.
En este sentido, existen terapias prometedoras mediante el empleo
de vorinostat e inhibidores de BET que estan siendo estudiadas
con el fin de establecer un tratamiento eficaz en el futuro®. Sin
embargo, actualmente, el pronéstico es fatal con una supervivencia
media estimada de unos 7 meses®, como sucedi6 en nuestro caso.
Finalmente, dado que el carcinoma NUT es extremadamente raro
y muy agresivo, es de gran importancia la sospecha clinica de esta
entidad para establecer un tratamiento lo mas precoz y dirigido
posible.
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Diagnostico radiologico de microangiopatia
trombdtica tumoral pulmonar: una causa no
bronquial de patrén de «arbol en brote» en
tomografia computarizada

@ CrossMark

Radiological diagnosis of pulmonary tumor thrombotic
microangiopathy: A non-bronchial cause of «tree-in-bud»
pattern on computed tomography

Sr. Director:

La microangiopatia trombdtica tumoral pulmonar (MTTP) es
una forma rara de embolismo tumoral pulmonar, generalmente
fatal, que suele provocar una disnea rapidamente progresiva en
pacientes con neoplasias diseminadas. Su diagnéstico clinico es
muy dificil, y desgraciadamente suele confirmarse postmortem!-2,

Presentamos el caso de un varén de 58 afios, exfumador (IPA
de 20), que consulté por disnea progresiva de 2 semanas de evo-
lucién acompafiada de tos seca. Entre sus antecedentes destacaba
un adenocarcinoma de préstata (score de Gleason de 6) tratado
con radioterapia con intencién curativa 6 afios antes, y sin eviden-
cia bioquimica de recidiva tumoral. A la exploracion, el paciente
presentaba una taquipnea y crepitantes finos a la auscultacién.
La saturacién basal de oxigeno era del 88%, y en la analitica no
habia datos que sugirieran una infeccién, pero si una elevacién
del dimero-D. Una radiografia de térax demostré una afectacién
intersticial bilateral y difusa, y unos hilios pulmonares promi-
nentes. Una angio-TC de térax descarté la presencia de émbolos
en arterias pulmonares principales, lobares o segmentarias, aun-
que detecté midltiples adenopatias mediastinicas e hiliares, y una
severa afectacion intersticial consistente en un engrosamiento del
intersticio pulmonar subpleural (fig. 1A)y en la presencia de nume-
rosos nddulos centrolobulillares y de imagenes de «arbol en brote»
(figs. 1By C). Ademas se observaron mdltiples lesiones focales 6seas
de predominio escleroso en las vértebras y el esternén, compa-

tibles con metastasis (fig. 1D). Ante estos hallazgos radiol6gicos
se sugiri6 el diagnéstico de una MTTP secundaria al adenocarci-
noma de préstata como primera opcién diagnéstica, sin descartar
otras posibilidades como una sarcoidosis o una infeccién por
germen no habitual. Cuatro dias después del ingreso el paciente
desarrollé una insuficiencia respiratoria rapidamente progresiva
que requirié una intubacién urgente. Pocas horas después el
paciente present6 un episodio de parada cardiorrespiratoria con
asistolia y fallecié a pesar de intentar una reanimacién cardiopul-
monar prolongada. Una autopsia confirmé el diagndstico de MTTP,
demostrandose la existencia no sospechada de un adenocarcinoma
indiferenciado de estémago «en anillo de sello» («oculto») extensa-
mente metastasico con miltiples émbolos tumorales en arterias
pulmonares periféricas de pequefio calibre.

La MTTP es una forma rara de embolismo tumoral pulmo-
nar arterial, en la que pequefios émbolos de células tumorales
inducen una proliferacién fibrocelular de la intima de arterias
pulmonares de pequefio calibre. Estos cambios condicionan una
estenosis/oclusién de las arterias pulmonares y un aumento secun-
dario de la resistencia vascular pulmonar, que a su vez provoca
una hipertensién pulmonar precapilar rapidamente progresiva’.
Clinicamente, los pacientes suelen desarrollar un cor pulmonale
y una insuficiencia respiratoria de evolucién aguda/subaguda. La
mayor parte de los pacientes que desarrollan una MTTP suelen
presentar un carcinoma metastasico ya conocido (siendo el ade-
nocarcinoma gastrico el tumor primario mas frecuente seguido
del carcinoma broncogénico), pero en ocasiones (como en nuestro
caso) puede ocurrir en pacientes sin un diagnéstico de carcinoma
metastasico?. En una revision reciente de 30 casos, ningiin caso
de MTTP fue secundario a un carcinoma de préstata diseminado®.
Desgraciadamente, la mayor parte de las MTTP se diagnostican
post mortem al realizar una autopsia (excepcionalmente se ha des-
crito algln caso aislado en biopsias quirdrgicas ante mortem), por
lo que solo una alta sospecha clinica y unos hallazgos radiolégi-

Figura 1. A) Imagen axial de la TC de térax (ventana de parénquima pulmonar) en la que se observa un engrosamiento lineal del intersticio pulmonar subpleural (flechas).
B) Reconstruccién axial MIP (proyecciéon de maxima intensidad, ventana de parénquima pulmonar) del pulmén izquierdo en la que se observa un patrén de «arbol en brote»
periférico consistente en opacidades lineales que se ramifican de predominio subpleural (ver dicho patrén en el interior de las elipses). N6tese también la presencia de
pequeiios nédulos centrolobulillares (flecha). C) Reconstruccién coronal MIP (ventana de parénquima pulmonar) del pulmén izquierdo en la que también se observa el
patrén de «arbol en brote» en el interior de la elipse. D) Imagen sagital de la TC de térax (ventana de hueso) en la que se visualizan muiltiples lesiones focales 6seas de
predominio escleroso (flechas) en esternén y en varios cuerpos vertebrales, compatibles con metastasis 6seas.


mailto:cristina_be_be@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.arbres.2016.04.011
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.arbres.2016.04.011&domain=pdf

	Carcinoma NUT pulmonar, una forma poco frecuente de cáncer de pulmón
	Bibliografía
	Deficit de alfa-1-antitripsina asociado a la variante Mmalton. Descripcin de una familia
	Bibliografía
	Reflejo de Hering-Breuer y ventilacin mecanica no invasiva ¿tambien durante la espiracin?
	Bibliografía
	Carcinoma NUT pulmonar, una forma poco frecuente de cancer de pulmn
	Bibliografía
	Diagnstico radiolgico de microangiopatia trombtica tumoral pulmonar: una causa no bronquial de patrn de arbol en brote» en tomografia computarizada
	Bibliografía
	Analisis de la eficacia de la doble broncodilatacin (LABA+LAMA) en pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva crnica (EPOC) y cancer de pulmn
	Resultados

	Bibliografía
	Hiperplasia idiopatica difusa de celulas neuroendocrinas, tumorlets y carcinoides tipicos
	Bibliografía

