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Fig. 1. En la arteriografia pulmonar, en fase tar-
dia, se visualiza un vase arterial derivado de la
circulacién pulmonar que parece comunicarse con
la circulacién sistémica al rellenarse de contraste
de forma retrégrada.

la masa (fig. 1). Si bien no pudo demostrarse
en ninguna de las proyecciones un vaso arte-
rial, debe suponerse la existencia del mismo,
probablemente en la transicién toracoabdo-
minal, que ponga en comunicacion a la vas-
cularizacion pulmonar con la sistémica. Con
la sospecha diagnéstica de secuestro pulmo-
nar o quiste broncogénico colonizado por
Aspergillus se procedi6 a toracotomia. En el
acto quirurgico se encontré una masa en l6-
bulo inferior izquierdo, realizdindose lobecto-
mia sin encontrar vasos andémalos en la vas-
cularizacion. Macroscopicamente la masa te-
nia una cavidad quistica de 4,5 cm de
didmetro, con pequefios fondos de saco en su
interior y no se observaba continuidad con
ningun bronquio. La anatomia patoldgica de-
mostré una estroma colagenizada, con algu-
nas fibras musculares y con numerosos quis-
tes irregulares de tamafio variable, revestidos
por un epitelio respiratorio de células cubi-
cas. No se observa cartilago en ninguna zona
y en la estroma préxima a los espacios quis-
ticos se observan algunas células inflama-
torias. La imagen histoldgica corresponde a
una malformaciéon adenomatoidea quistica
tipo I de Stocker.

La malformacidn adenomatoidea congéni-
ta se caracteriza por una proliferacion de
estructuras semejantes a bronquiolos termi-
nales, formando uno o varios quistes!. Para
su diagndstico se exige que exista un incre-
mento adenomatoideo en las estructuras res-
piratorias terminales formando quistes inter-
comunicados de diferentes tamafios; limita-
dos por un epitelio columnar, seudostratifi-
cado, ciliado y cuboidal; con una formacién
polipoide de la mucosa con aumento del teji-
do elastico en la pared del quiste; con ausen-
cia de cartilagos excepto cuando existe un
componente de bronquio normal atrapado; y
no suele existir inflamacidn, excepto en adul-
tos. Esta malformacion fue clasificada en tres
tipos, basandose en criterios histolégicos y
clinicos. Su patogenia no es bien conocida
aunque se indica3 que el primer defecto es
una detencion del crecimiento broncopulmo-
nar originando una atresia bronquial. Si el
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crecimiento continia en el tejido del segmen-
to atrésico, se origina la malformacion ade-
nomatoidea.

Esta enfermedad fue descrita inicialmente
en nifios (83% menores de 6 meses). General-
mente afecta a un tnico 16bulo, clinicamente
origina un distrés respiratorio o infecciones
de repeticién, o bien se descubre casualmen-
te en una radiografia de térax2. El pronéstico
depende en gran parte del tipo histoldgico,
siendo practicamente mortal para el tipo III
y con una supervivencia del 40% para el tipo
12. A pesar de ser una enfermedad tipicamen-
te pedidtrica, se han descrito en la bibliogra-
fia casos de diagnostico en adultos!-45.

Algunos autores destacan semejanzas entre
esta malformacion y el secuestro pulmonar?
dado que este ultimo es un tejido pulmonar
inmaduro con escasos o ningin cartilago
bronquial cuya histologia es idéntica aunque
la malformacion esta dentro del parénquima.
El secuestro intrapulmonar es para muchos
autores una lesién adquirida, equivalente
morfolégicamente a una neumonia organiza-
da, siendo diferente de la malformacion ade-
nomatoidea quistica por la ausencia de quis-
tes hamartomatosos bronquiolares. Se han
publicado malformaciones adenomatoideas
quisticas vascularizadas por arterias sistémi-
cas anomalas, y la asociacion de malforma-
cion adenomatoidea quistica y secuestro pul-
monar en el mismo pacienteb; sin embargo,
otros autores no aceptan este concepto, con-
siderando que si la vascularizacion es ano-
mala se trata exclusivamente de un secuestro
pulmonar3.

En el caso que presentamos pueden bara-
jarse en el diagndstico diferencial varias po-
sibilidades dentro del espectro de malforma-
ciones pulmonares derivadas del intestino
anterior, principalmente el secuestro pulmo-
nar intra o extralobar, el quiste broncogéni-
o, la malformacién adenomatoidea quistica,
o bien masas pulmonares que de forma pri-
maria o secundaria puedan estar infectadas.
Si bien el hallar un aporte vascular sistémico
en los estudios de imagen habla mds a favor
de que se trate de un secuestro pulmonar,
hay que tener en cuenta que este hallazgo no
es especifico del mismo, sino que cualquier
malformacién pulmonar infectada puede de-
sarrollar un aporte arterial derivado de un
vaso sistémico por “canibalismo”, igual que
un drenaje venoso también sistémico. El pa-
ciente que hemos presentado es un nuevo
caso de malformacion adenomatoidea congé-
nita quistica en adulto, que habia permaneci-
do asintomadtica hasta los 46 afos. Queremos
destacar ademds de la edad de presentacion,
el hecho de que ninguno de los estudios de
imagen realizados antes de la cirugia hizo
sospechar el diagndstico, € incluso orienta-
ban a un quiste broncogénico o en mayor
medida, por su localizacion y las irregulari-
dades observadas en la arteriografia, hacia
un secuestro pulmonar.
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Sindrome nefrético paraneopldsico
en carcinoma epidermoide
de pulmén

Sr. Director: La asociacién de carcinoma
broncogénico (CB) con sindrome nefrotico es
poco habitual. La estirpe histologica mas fre-
cuentemente relacionada es el carcinoma
anaplasico de células pequeiias y adenocarci-
noma!-3. Presentamos 2 casos clinicos en que
el sindrome nefrético fue la manifestacién
inicial de un CB epidermoide.

En la tabla I resumimos las caracteristicas
clinicas, analiticas, radioldgicas y evolutivas
de ambos enfermos. El primer paciente fue
remitido a nuestro hospital por edemas en
miembros inferiores y sindrome general con
pérdida de 5 kg de peso. En la exploracién
fisica destacaba la presencia de edemas ma-
leolares en ambas extremidades inferiores.
Las determinaciones analiticas mostraban
hipoproteinemia ¢ hipoalbuminemia, con
proteinuria de rango nefrético. En la radio-
grafia de térax se apreciaban nodulos paren-
quimatosos de diferente tamafio en ambos he-
mitdrax. Se practico fibrobroncoscopia visua-
lizdndose tejido de aspecto tumoral que infil-
traba carinas de separacion entre i6bulo supe-
rior izquierdo, lingula y 16bulo inferior iz-
quierdo, donde se tomo biopsia bronquial
que fue positiva para carcinoma epidermoide.

El segundo enfermo consulté por edemas
en miembros inferiores, dolor en fosa supra-
clavicular derecha e hinchazén de cuello. En
la exploracion fisica se apreciaban edemas en
miembros inferiores y adenopatias palpables
en regién laterocervical y supraclavicular de-
rechas. Los estudios analiticos demostraban
hipoproteinemia, hipoalbuminemia y protei-
nuria de rango nefrético. En la radiografia de
térax se visualizaba una masa en Iébulo su-
perior izquierdo y ensanchamiento mediasti-
nico. Se realizé citologia de esputo y puncion
de adenopatias supraclaviculares que fueron
positivas para carcinoma epidermoide.

En ambos casos se administré quimiotera-
pia (carboplatino y etopdsido), falleciendo el
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Radiografia de torax

TAC toracica

Biopsia renal
Estadio
Evolucion

Noédulos parenquimatosos

En ambos hemitorax

Nédulos parenquimatosos no cavitados
Adenopatias mediastinicas bilaterales
Masa Iébulo inferior izquierdo
Derrame pleural bilateral
Glomerulonefritis membranosa

111I-B

Fallecimiento

TABLA I
Datos clinicos, radiolégicos y analiticos
Datos Caso 1 Caso 2
Edad 50 55
Sexo Varén Vardén
Fumador (paquetes-afio) 40 80
Edemas extremidades Si Si
Adenopatias periféricas No Si
Proteinas totales (g/1) 41 43
(rango: 60-80)
Albumina (g/) 24 14
(rango: 35-50)
Colesterol (mg/dl) 340 311
(rango: 150-250)
Triglicéridos (mg/dl) 206 No practicado
(rango: 40-160)
Proteinuria 24 horas (g/1) >3 5
Aclaramiento creatinina (ml/min) 84 68

Masa lébulo superior izquierdo

Ensanchamiento mediastinico

Masa lébulo superior izquierdo

Adenopatias mediastino superior,
pretraqueales e hiliares izquierdas

No practicada
11-A
Progresion

primer paciente al cuarto mes del diagndsti-
co y apreciandose progresion en el segundo
caso, con proteinuria de 8 g/l al quinto
mes.

El sindrome nefrético es una entidad cuyo
diagnostico se basa en pardametros clinicos
(edemas) y analiticos (proteinuria, hipopro-
teinemia e hiperlipidemia), asociado a muilti-
ples patologias, y entre ellas las enfermeda-
des malignas. Las neoplasias que se relacio-
nan con mayor frecuencia son las de estirpe
hematolégica, especialmente la enfermedad
de Hodgkin®. La presencia de CB es poco
habitual, pudiendo encontrarse en un 3% de
pacientes’ y con mayor frecuencia en carci-
noma microcitico y adenocarcinoma. En esta
ocasion presentamos 2 casos de sindrome
nefrético donde la presencia concomitante y
evolucidn paralela con CB epidermoide nos
permite deducir que tiene un origen paraneo-
pldsico.

El mecanismo patogénico se cree es por
produccién de inmunocomplejos que condi-
cionarian dafio glomerular, con desarrollo de
una glomerulonefritis membranosa en el
75% de los enfermos?.

Cuando se asocia con una neoplasia, la
evolucion y prondstico del sindrome nefréti-
co se ensombrece, aunque la proteinuria pue-
de remitir en un 25% de pacientes con trata-
miento: quimioterapia o cirugiaé. En nues-
tros pacientes la evolucion no fue satisfacto-
ria, falleciendo uno de ellos en insuficiencia
renal terminal y objetivandose incremento
de proteinuria sin respuesta local en el otro,
debido a que ambos se encontraban en esta-
dios no subsidiarios de tratamiento quirtirgi-
co y unido a la ya sabida poca respuesta del
rarcinoma epidermoide a la quimioterapia.

Por ultimo, creemos que ante la presencia
de un sindrome nefrético debe detectarse la
coexistencia de una neoplasia subyacente, in-
cluyendo el CB y entre sus estirpes histologi-
cas considerar la posibilidad de carcinoma
epidermoide.
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10-15 de mayo de 1996

New Orleans, Louisiana, EE.UU.
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de 1996.
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ratoria de la Societat Catalana de Pneumologia.
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