NOTA RADIOLOGICA

Caso clinico-radioldgico adulto

MIGUEL AGUAYO C.*, FABIOLA SALAZAR M.* y EDUARDO SABBAGH P.**

Paciente de sexo femenino, 21
anos de edad, sin antecedentes
morbidos, no fumadora. Inicia
su cuadro clinico en junio de
2009, con tos y disnea progresi-
va asociada a esputo purulento.
Fue tratada con antibidticos sin
respuesta. Por la persistencia de
los sintomas se realiza radiografia
de torax.

Hemograma normal, velocidad
de sedimentacion: 8 mm/h. Seis
Baciloscopias y cultivo de Koch
negativos. Se realiza deteccion de
VIH que resulta negativo. Estudio
inmunologico negativo.
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Figura 2. TAC de torax con técnica de
parénquima.

Figura 3. TAC de térax con técnica de
parénquima.

Figura 5. TAC de torax con técnica
de mediastino.

Figura 4. TAC de torax con técnica
de mediastino.

*  Meédicos becados en Enfermedades Respiratorias, Instituto Nacional del Toérax.
** Servicio de Radiologia, Instituto Nacional del Torax.
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Figura 1. Rx
de térax en
proyeccion
postero-
anterior.

Figura 6. TAC de torax con técnica
de mediastino.
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Descripcion de las imagenes

La radiografia simple de térax (Figura 1),
demuestra una enfermedad pulmonar difusa, de
distribucion segmentaria, predominantemente en
los tercios medios, relativamente simétrica. Los
hilios estdn mal definidos y engrosados. Hay un
neumotorax derecho.

Los cortes de tomografia computada, con téc-
nica de parénquima (Figuras 2 y 3), demuestran
engrosamiento irregular, con algunas nodulacio-
nes del conectivo linfatico peribronco vascular,
especialmente perihiliar y del conectivo perifé-
rico, con tabiques perilobulillares y subpleurales
engrosados. Los bronquios estan permeables, con
calibres conservados.

Los cortes con técnica de mediastino (Figuras
5, 6 y 7), muestran el notorio engrosamiento de
tejidos blandos en manguito de las estructuras
bronco-vasculares hiliares, sin ganglios definidos.
También hay compromiso mediastinico peritra-
queal y pericarinal.

Adicionalmente se aprecia discreto derrame
pleural derecho.

Comentario

El compromiso del conectivo linfatico, incluye
enfermedades granulomatosas, linfo prolifera-
tivas, neoplasias por invasion, por contigiiidad
o metastasicas. También enfermedades como la
amiloidosis.

La enfermedad granulomatosa mas comun de
causa infecciosa en nuestro medio es la tubercu-
losis (TBC). Sin embargo, suelen ser procesos
asimétricos mas nodulares, con lesiones que
se excavan, deforman los bronquios y suelen
presentar retraccion. Otras granulomatosis por
hongos, suelen presentar caracteristicas similares
a la TBC. También las angeitis granulomatosas
como el Sindrome de Wegener, pueden presentar
imagenes similares a la de esta paciente, pero en
general son procesos que comprometen a traquea
y bronquios principales y no asi al tejido conec-
tivo periférico.

La sarcoidosis, caracteristicamente compro-
mete al conectivo linfatico, de forma simétrica
excepto en el 5%, que puede ser asimétrica.
Ademas es predominante en los tercios medios.
El compromiso perihiliar, se manifiesta por gan-
glios bien definidos, al igual que el compromiso
mediastinico, lo cual no concuerda con el com-
promiso de este paciente, pero no lo descarta.

Las neoplasias primarias invasivas, presentan
una lesion principal desde donde se extiende el
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proceso, ademas de ser asimétrico. Cuando son
metastasicas, ya sea en forma de nddulos, lin-
fangitis carcinomatosa o combinacioén de ambos,
pueden dar un proceso muy similar al de esta
paciente, aunque suele predominar el proceso
parenquimatoso.

Los procesos linfoproliferativos, pueden pre-
sentarse como en nuestra paciente, pero frecuen-
temente es asimétrico y ademas suelen haber
antecedentes de compromiso extratoracico.

La amiloidosis se presenta en forma de nodu-
los, masas (que pueden calcificar) y también la
forma intersticial difusa, la cual puede mostrar
alteraciones similares a las de la paciente.

Biopsia

Se realizd una biopsia transbronquial que
informa escaso deposito de fibrina e histiocitos
pigmentados.

Lavado bronquioalveolar: Macrofagos: 71%,
Linfocitos:10%, Segmentados: 19%.

Funcién pulmonar: CVF: 2,24 L (59%) VEF:
1,50 L (46%) Relacion VEF,/CVF: 67%. Capa-
cidad de difusion (DLCO): 68%.

Biopsia quirtrgica: Hemangioendotelioma
epitelioide, confirmado con inmunohistoquimica:
CD 34, CD31 y Factor VII positivos.

Revision bibliografica

El hemangioendotelioma epitelioide pulmonar
es una rara neoplasia de origen vascular. Descrita
por primera vez en 1975 por Dail y Leibow como
“tumor bronquioalveolar intravascular”. En 1982
Weiss y Enzinger la describen con su nombre
actual como neoplasia de origen endotelial de
caracter multicéntrico. Afecta pulmon, higado y
partes blandas.

En general el cuadro clinico es variable, siendo
de malignidad baja a intermedia, entre hemangio-
ma y angiosarcomas. Su curso clinico es de 1 a
15 afos sin terapia.

Afecta mas a mujeres que a hombres. La edad
de presentacion es en menores de 40 afios. Con
mayor frecuencia hay compromiso pulmonar. La
clinica es variable, desde asintomatica a cuadro
de hemorragia alveolar, siendo los hombres mas
sintomaticos.

En relacion a la presentacion radioldgica lo
mas frecuente son los nddulos de tamafio varia-
ble, en general menor de 2 cm. Pueden ser Unicos
o multiples (83%) y en orden de frecuencia pue-
den ser bilaterales (78,9%), unilaterales (12,2%)
y solitarios (8,9%). Otras manifestaciones como
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el derrame pleural (11%) y el compromiso in-
tersticial son menos frecuentes.

El diagndstico se hace por biopsia quirtirgica
en la mayoria de los casos, siendo tumores de
consistencia firme, no capsulados, de color blan-
co grisdceo o amarillo blanquecino.

Se confirma su origen endotelial con inmu-
nohistoquimica, ya que estas células tumorales
expresan CD 34, CD 31 y Factor VIII en casi
todos los casos descritos. También se describen
citoqueratinas positivas en algunos casos y CD
44 en tumores con mayor invasion.

El tratamiento estd basado en reportes de ca-
sos, en la mayoria sélo se realiza seguimiento,
salvo presencia de marcadores de mal prondstico
como derrame pleural, sexo masculino, metésta-
sis a higado o hueso y en pacientes sintomaticos.
En las publicaciones sobre el tema, se sugiere
realizar control cada 3 meses con radiografia de
torax y cada 6 meses con TAC de torax.

En relacion a terapias se ha postulado: resec-
cion en tumores Unicos, quimioterapia, radiote-
rapia, corticoides y trasplante cuando se espera
sobrevida menor a un afio.

En relacion al prondstico, en general es incier-
to, siendo favorable en la mayoria de los casos,
con sobrevida de hasta 20 aios.
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