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ral de citocinas suele causar un sindrome
constitucional’. La clfnica y las imdgenes
conducen a un diagndstico aproximado, pero
el estudio anatomopatolégico determinard el
diagnéstico definitivo. Segiin la bibliografia,
los tratamientos neo y adyuvantes han sido
variables, coincidiendo los distintos autores
en la necesidad de la exéresis quirdirgica
completa tumoral’. La reseccién, preferible-
mente amplia, es el tratamiento principal para
el sarcoma de las partes blandas (primario o
recidiva local) y asi los tordcicos y abdomi-
nales no presentan gran dificultad para su re-
seccién. Zagars et al' utilizaron la RT pre y/o
postoperatoria en una dosis comprendida en-
tre 50 y 62,8 Gy; en un seguimiento medio de
7,3 afios, un 45% desarrolld alguna recidiva,
con supervivencia del 46% a los 15 afios. La
quimioterapia neoadyuvante parece mejorar
el pronéstico, disminuyendo la incidencia de
recidiva local*. El prondstico de estos tumo-
res depende de varios factores, e incluye la
edad del paciente, el tamafio, el grado histo-
l6gico y la estadificacién tumoral®. Zagars et
al' los consideran de mal prondstico por su
tendencia a la recidiva local y metastdsica,
siendo el tamaifio tumoral (> 5 cm) y el tipo
histolégico (no mixoide) las variables clini-
cas peores, mejorando con la cirugia comple-
ta y los tratamientos adyuvantes quimio y/o
radioterdpico. Collin et al® manifiestan que
los tumores de bajo grado son generalmente
curables con una cirugia agresiva, mientras
que Jos sarcomas de alto grado se asocian con
unas tasas altas de recidiva local y un mayor
potencial metastdsico, por lo que precisan un
tratamiento local mas agresivo, asociando ra-
dioterapia a una extirpacion amplia, si bien la
estrategia terapéutica Optima no ha podido
establecerse.
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Fig. 1. Tomografia com-
putarizada toracica con
recidiva subescapular y
axilar derecha de un fi-
brohistiocitorna maligno
(FHM) pleomorfo de las
partes blandas.
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Lipomatosis difusa dorsal
transtoracica en un paciente
con esclerosis tuberosa familiar

Sr. Director: La esclerosis tuberosa (ET)
es la facomatosis mds infrecuente. Se hereda
de forma autosémica dominante en el 30% de

Fig. 1. Radiografia sim-
ple del térax. Lesiones
apicales (flechas) de ca-
racteristicas extrapulmo-
nares bien delimitadas.
N térax parcial

te reexpandido (punta de
flecha) con tubo de dre-
naje (T).

los casos, correspondiendo el resto a muta-
ciones genéticas'. Se caracteriza por epilep-
sia, retraso mental, estigmas cutdneos y ha-
martomas en uno o varios 6rganos, como el
sistema nervioso central, la retina, la piel y el
ritdn. La lipomatosis difusa (LD) es un so-
brecrecimiento, pobremente circunscrito, de
tejido adiposo maduro de caricter infiltrativo,
que afecta habitualmente al tronco y las ex-
tremidades’. Previamente, ha sido comunica-
do un caso de asociacion de ET y LD?, siendo
nuestro paciente, que sepamos, el segundo
descrito en la bibliografia.

Varén de 37 afios con antecedentes perso-
nales de epilepsia en la infancia, actualmente
asintomatico, fumador moderado e interveni-
do hace 7 afios de una tumoracién en la re-
gién dorsotordcica (presente desde la infan-
cia). Sin antecedentes respiratorios de interés.
Antecedentes frecuentes de epilepsia en la fa-
milia. Tiene 4 hijos, dos de los cuales, un va-
rén y una mujer, estdn diagnosticados de ET.
Fue ingresado por neumotérax espontineo.
En la exploracién, destacaban miiltiples ma-
culas hipopigmentadas en las extremidades
inferiores, la placa “chagrin” en la regién
lumbar y una tumoracién dorsal de gran ta-
maiio, adherida a los planos profundos y no
dolorosa a la palpacién. El coeficiente de in-
teligencia estaba dentro del rango de la nor-
malidad. El fondo del ojo y la analitica de ru-
tina tueron normales. En la radiografia del
torax (fig. 1), se apreciaban lesiones apicales
con aspecto en “semiluna” y de caracteristi-
cas extrapleurales. La tomografia computari-
zada (TC) torécica (fig. 2) demostraba zonas
de enfisema paraseptal, asi como una lesién
extratordcica bilateral, de densidad grasa (-96
UH), que infiltraba los planos musculares y
se introducia en los tres primeros espacios in-
tercostales posteriores sin afectar las costi-
llas, desplazando la pleura a dicha zona, todo
ello compatible con LD. Las pruebas de la
funcién respiratoria fueron normales. La TC
craneal demostraba dos nddulos gliales calci-
ficados en la zona subependimaria. Un eco-
Doppler cardiaco y una TC abdominal fueron
normales. Se obtuvieron varias muestras de la
lesién dorsal mediante biopsia abierta, en las
que se objetivé la presencia de tejido adiposo
maduro no capsulado, sin atipias y con zonas
circunscritas de fibrosis compatible con lipo-
matosis.
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Fig. 2. TC del térax sin contraste. Se observa
una lesién bilateral heterogénea de densidad
grasa (<96 UH), en las partes blandas del dorso
tordcico alto (asteriscos), que infiltra la muscu-
latura intercostal y se introduce en la cavidad
toracica rechazando al pulmén sin invadirlo.

La ET es una enfermedad congénita cuyo
mecanismo patogénico adn no ha sido aclara-
do. Las lesiones que aparecen en los distintos
organos afectados son de cardcter hamarto-
matoso, pudiéndose implicar células de di-
versas estirpes' (p. ej., fibroblastos y angio-
blastos). La LD es un proceso neoformativo
benigno que requiere un examen histolégico
para descartar otras entidades de presentacién
clinica muy similar; estd formada por adipo-
citos normales sin evidencia de atipia nu-
clear, lo que la distinguird de lesiones como
la lipoblastomatosis benigna o de lesiones
malignas como el liposarcoma bien diferen-
ciado™. La localizacién de la LD en el tronco
ha sido publicada anteriormente, aunque el
ndmero de casos descritos es pequefio debido
a lo infrecuente de su presentacién®. La TC
ayuda a determinar la naturaleza grasa de la
lesion (coeficiente de atenuacién de —50 a
—150 UH), indicando, en el caso de presentar
densidad heterogénea. otros diagnésticos
como ¢l liposarcoma, sobre todo si el coefi-
ciente de atenuacion es mayor de —50 UH®. El
prondstico es favorable a pesar de la alta tasa
de recurrencia local posquirdrgica. La inci-
dencia de afectacion pleural no estd bien do-
cumentada en los pacientes con ET, y suele
ser secundaria a la enfermedad pulmonar sub-
yacente, que se estima en un [-2,3% segin
las series®’, y consiste bdsicamente en neu-
motérax y derrame pleural quiloso®®. La pre-
sencia de neumotérax en la ET pulmonar s
frecuente (el 77% en la serie de Lenoir et al)®
y tiene como sustrato patoldgico la rotura de
una o varias de las miltiples lesiones quisti-
cas que habitualmente se encuentran en el
pulmén de un paciente con ET con compro-
miso pulmonar. Se ha postulado, respecto a la
fisiopatologia de las lesiones quisticas, la pre-
sencia de obstruccién al flujo aéreo que daria
lugar por un mecanismo valvular a atrapa-
miento aéreo y, por lo tanto. a la aparicién de
zonas enfisematosas. La exploracién funcio-
nal respiratoria y los hallazgos de la TC des-
cartan en nuestro paciente la presencia de
afectacion pulmonar secundaria a ET. Revi-
sada la bibliografia (MEDLINE, afios 1986-
1997), hemos encontrado tan sélo un caso
descrito por Klein y Barr® de un joven de 15
anos con ET, que a los 4 afos se diagnosticd
de LD de! miembro inferior derecho que in-

81

CARTAS AL DIRECTOR

filtraba el muisculo y que recidivé tras reali-
zarse una exéresis amplia de la lesion. La
presencia de este caso y el de nuestro pacien-
te obliga a considerar la lipomatosis como un
elemento mas a tener en cuenta en el diag-
nostico de enfermedad asociada a esta rara
enfermedad.
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Hemotoérax secundario
a la litotricia extracorporea

Sr. Director: La litotricia extracorpdrea
con ondas de choque (LEOC) ha supuesto un
gran avance médico desde su aplicacién en
1982, ofreciendo a los pacientes con litiasis
renal una alternativa a la cirugia y a otros mé-
todos terapéuticos invasivos. El grado de le-
sion tisular por efecto de las ondas de choque
depende del niimero e intensidad de las mis-
mas, pero todavia se desconoce su efecto so-
bre la funcion celular’.

Presentamos ¢l caso de un paciente varén
de 62 afios de edad, con antecedentes de c6li-
cos nefriticos de repeticién por litiasis piéli-
ca, que estaba en tratamiento con LEOC.
Tras una sesion terapéutica, ingreso de urgen-
cias presentando un cuadro de intenso dolor
en la fosa renal y el hemitérax izquierdos. En
la tomografia axial computarizada (TAC) se
observaba un gran hematoma subcapsular iz-
quierdo, que se extendia a los espacios peri y
pararrenales, junto a un escaso derrame pleu-
ral (DP) con consolidacion pulmonar retro-
cardiaca izquierda e infiltrado pulmonar basal
derecho (fig. 1). Durante su ingreso se trans-
fundieron dos concentrados de hematies y fue

Fig. 1. TC del térax del primer ingreso, que de-
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muestra un gran renal subcap
izquierdo, que se extiende a los espacios peri y
pararrenales, junto a un escaso derrame pleural
(DP) con consolidacion retrocardiaca izquierda
e infiltrado basal derecho.

dado de alta 10 dias después, tras observar
una evolucién satisfactoria. Tres semanas
mads tarde, reingresé con un cuadro de disnea
de pequefios esfuerzos y dolor pleuritico iz-
quierdo. La radiografia del térax demostraba
un importante DP izquierdo y en la toraco-
centesis se extrajeron 1.000 ml de un liquido
serohemadtico. La TAC de control posterior
siguié demostrando una pequefia consolida-
cién basal derecha y una voluminosa colec-
cion liquida perirrenal izquierda, sin poder
evidenciar conexion entre ésta y el hemitérax
izquierdo. Se colocd un drenaje tordcico ce-
rrado con instilacién intrapleural de urocina-
sa, y se extrajeron 3.000 ml en los 10 dias en
los que se mantuvo el drenaje. En la radiogra-
fia del torax, al alta se apreciaban secuelas
del DP, que desaparecieron en revisiones
posteriores.

Como efectos secundarios de la LEOC, en
la zona pulmonar, se han descrito neumonitis
y hemoptisis traumaticas. Sin embargo, en la
revisién bibliogréafica que hemos realizado no
hemos encontrado ninguna referencia al he-
motdrax secundario a la LEOC. Si hay des-
crito, en cambio, un hemotdrax con edema
agudo pulmonar tras litotricia intracorpdrea,
a través de una puncidén percutinea trans-
hepatica por calculos en el colédoco e intra-
hepiticos’.

En modelos experimentales en las ratas
con LEOC se han descrito neumotorax, he-
motérax, hemorragias alveolares y neumoni-
tis**. Se han comprobado que una sola onda
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