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Niemann-Pick Disease Type B: A Rare Cause of Lung Cysts
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Una tomografia computarizada (TC) de seguimiento en un
paciente de 46 afios con una enfermedad de Niemann-Pick tipo
B (ENMB) diagnosticada durante la infancia detect6 quistes pul-
monares bilaterales y una neumopatia intersticial consistente en
un engrosamiento difuso de los septos interlobulillares y en la
presencia de areas de atenuacion en vidrio deslustrado (fig. 1A).
Los quistes pulmonares presentaban un tamafio pequefio y una
localizacién preferente en campos medios e inferiores de ambos
pulmones (fig. 1B). Desde el punto de vista clinico, el paciente pre-
sentaba una hepatoesplenomegalia y una disnea de esfuerzo, sin
afectacién neuroldgica. Las pruebas de funcién pulmonar eran nor-
males, salvo por una disminucién leve de la capacidad de difusién
de CO.

La ENMB es una rara enfermedad hereditaria (autosémica rece-
siva) de almacenamiento lisosémico secundaria a un déficit de la
enzima esfingomielinasa, y suele cursar clinicamente con hepa-
toesplenomegalia, pancitopenia y, caracteristicamente, con una
afectacién intersticial pulmonar progresiva. Los hallazgos radio-
l6gicos pulmonares mas frecuentes en pacientes con ENMB son
el engrosamiento de los septos interlobulillares y las opacidades
de atenuacion en vidrio deslustrado, con un gradiente apico-basal
(mas marcados en bases pulmonares que en vértices)'. Solo hemos
encontrado un (nico caso de quistes pulmonares en un paciente
adulto con ENMB que, como en nuestro paciente, presentaba quis-
tes pulmonares de predominio bibasal?. Creemos que los quistes
pulmonares forman parte del espectro de la afectacién pulmonar
enla ENMBYy que ésta debe incluirse en el diagnéstico diferencial de
pacientes con quistes pulmonares y neumopatia intersticial, espe-
cialmente si coexiste afectacién hepatoesplénica y neurolégica.
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Figura 1. A) Imagen axial de la TC de térax (ventana de parénquima pulmonar)
en la que se observa un engrosamiento de septos interlobulillares (flechas cortas)
y areas de atenuacién en vidrio deslustrado (flechas largas). B) Imagen axial de
proyeccion de intensidad minima (MinIP) de la TC de térax (ventana de parénquima
pulmonar) en la que se visualizan quistes pulmonares de pequefio tamafio en los
segmentos basales de ambos l6bulos inferiores (flechas).
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