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Hiperplasia micronodular neumocitaria multifocal en una
paciente con esclerosis tuberosa

Multifocal Micronodular Pneumocyte Hyperplasia in a Patient
With Tuberous Sclerosis

Sr Director:

La esclerosis tuberosa (ET) es un sindrome autosémico domi-
nante caracterizado por retraso mental, epilepsia y lesiones
cutdneas (angiofibromas y fibromas subungueales)!. La afectacién
pulmonar aparece en el 1-2,3% de los pacientes con ET, principal-
mente linfangioleiomiomatosis (LAM)!, aunque recientes estudios
sugieren que puede encontrarse en el 26-39% de las pacientes como
hallazgo radiolégico?. La hiperplasia micronodular neumocitaria
multifocal (HMNM) es la segunda manifestacién pulmonar, extre-
madamente rara. Puede aparecer asociada a la LAM o —menos
frecuentemente— como afectacién pulmonar aislada en mujeres
con ET premenopdausicas o posmenopausicas, pero también se ha
descrito en hombres con o sin ET3*,

No hemos encontrado ninguna publicaciéon en castellano, y
menos de 50 casos descritos, con biopsia pulmonar, dentro de la
bibliografia revisada (Medline, 1991-2012).

Presentamos el caso de una mujer de 21 afios diagnosticada
desde la infancia de ET, sin antecedentes familiares conocidos de
esta, y con hipotiroidismo autoinmune en tratamiento sustitutivo.
La exploracién fisica era normal. Saturacién arterial de oxigeno
basal del 98%. Pardmetros analiticos basicos dentro de la normali-
dad, salvo: urea, 108 mg/dl; creatinina, 3,7 mg/dl; urato, 7,7 mg/dl,
y pH en sangre venosa, 7,29.

Enlaresonancia magnética cerebral se apreciaron ndédulos sube-
pendimarios y lesiones en la sustancia blanca parietal izquierda
y occipital bilateral, con persistencia de astrocitomas. Se realiz6
radiografia de térax en el estudio previo para trasplante renal, en
la que se apreci6 un patrén intersticial nodulillar bilateral, por lo
que se remitié a la consulta de neumologia. No referia antecedentes

A

laborales ni aficiones de riesgo, ni presentaba sintomatologia res-
piratoria en ese momento.

Se practicé tomografia axial computarizada (TAC), apreciandose
un patrén nodulillar bilateral, de entre 1y 8 mm de diametro (fig. 1),
sin lesiones quisticas. En estudios previos, realizados en la infancia,
el parénquima pulmonar era normal. Los valores de la espirometria
estaban dentro de la normalidad, salvo una ligera disminucién de
la difusién de monéxido de carbono.

A los 6 meses se repitié el TAC, persistiendo el mismo patrén,
por lo que se decidi6 la realizacioén de biopsia pulmonar con video-
toracoscopia.

En la biopsia pulmonar, macroscépicamente se apreciaron zonas
nodulares blanquecinas de 2-3 mm. En la histologia se detecté
parénquima pulmonar de arquitectura alterada en el que se
observaban areas con aumento de densidad celular y de aspecto
seudonodular, entre las que habia parénquima pulmonar normal.
Las zonas de aspecto seudonodular estaban localizadas tanto a nivel
periférico como central y constituidas por parénquima pulmonar
con engrosamiento de septos a menudo colapsados y revestidos
de neumocitos tipoll hiperplasicos de morfologia ciibica. No se
apreciaban mitosis, necrosis, lesiones quisticas ni proliferacién de
células musculares inmaduras sugestivas de LAM (fig. 1), todo ello
compatible con el diagnéstico de HMNM.

La ET es un sindrome autosémico dominante, pero hasta en
un tercio de los casos no hay antecedentes familiares, como el
caso que aportamos!. La HMNM fue descrita por primera vez
por Popper el al# generalmente asociada a la LAM, pero tam-
bién se ha descrito como afectacién pulmonar tnica en mujeres
y hombres con ET, y mas raramente sin ET3%. Clinicamente se
manifiesta con tos seca, disnea a moderados esfuerzos, hipoxe-
mia moderada o asintomatica'~-. Las alteraciones radiolégicas de
la HMNM no son especificas, por lo que plantearemos el diag-
noéstico diferencial con la tuberculosis pulmonar, la sarcoidosis, la
histiocitosis X, los tumorlets y las metastasis pulmonares. El diag-
néstico definitivo se establece por biopsia pulmonar. En muestras
pequeiias es particularmente dificil la diferenciacién del adenoma

-

Figura 1. A) Patrén micronodulillar en corte de tomografia axial computarizada. B y C) Parénquima de arquitectura alterada con areas de aumento de densidad celular y
aspecto seudonodular (HE, x40y x100). D) Detalle de la lesion, con incremento del grosor de septos, hiperplasia neumocitaria y colapso de luces alveolares (HE, x200).
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papilar. La historia natural no estd clara, pero es poco probable
que degenere a la malignizacién y la evolucién clinica es buena,
aunque se ha descrito algiin episodio de muerte por insuficiencia
respiratoria3>6,
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Diagnostico de adenocarcinoma pulmonar por metastasis 6sea
en cadera

Diagnosis of Pulmonary Adenocarcinoma Due to Hip Bone
Metastasis

Sr. Director:

El hecho de que el primer sintoma de un tumor primario sea
una metdastasis 6sea no es infrecuente y debe formar parte del diag-
noéstico diferencial en un paciente que tenga algiin antecedente de
riesgo. El cdncer de pulmén tiene una predileccién por el hueso, y
las metastasis generalmente asientan en el fémur proximal.

Presentamos el caso clinico de una mujer de 56 afios, sin ante-
cedentes de interés —salvo ser fumadora de un paquete diario—
que consulté por dolor en la regién trocantérea de 2 meses de
evolucién. Fue tratada como una bursitis trocantérea, con mala
respuesta a los antiinflamatorios no esteroideos. Ante la falta de
mejoria y las radiografias de mala calidad, se decidi6 realizar una
resonancia magnética (RM), en la cual se aprecié una imagen cen-
tral y expansiva de caracteristicas agresivas localizada a nivel del
trocanter mayor de la cadera derecha (fig. 1). Con la sospecha de
una tumoracién maligna metastasica o primaria se realizé un estu-
dio de extensién con tomografia computarizada toracoabdominal
en la que se aprecié una masa pulmonar suprahiliar izquierda de
20 x 23 mm que infiltra la ventana aortopulmonar con adenopa-
tias mediastinicas homolaterales, imagen osteolitica en el cuello

Figura 1. La resonancia magnética potenciada en T1 muestra imagen central y
expansiva de caracteristicas agresivas localizada a nivel del trocanter mayor y cuello
de la cadera derecha (flecha).

femoral derecho intertrocantérea de 45 mm con masa de partes
blandas. Fibrobroncoscopia con mucosa inflamatoria en el 16bulo
superior izquierdo. Aspirado bronquial sin células neoplasicas.
PET/TC: masa parahiliar izquierda de 20 x 25 mm (SUV 16), lesién
litica con masa de partes blandas en la zona trocantérea del fémur
derecho (SUV 8,7). Analitica: hemograma, 3.750 leucocitos; hemo-
globina, 8,5 g/dl; plaquetas, 164.000. Bioquimica: albimina, 3 g/dI;
fosfatasa alcalina, 113 U; lactato deshidrogenasa, 130 U; resto, nor-
mal. lones y coagulacién, normales. Antigeno carcinoembrionario,
127 ng/ml; Ca15.3,37U/ml; Ca 125y Ca 19.9, normales. Se realizé
biopsia percutanea de la region trocantérea guiada con radioscopia,
que fue informada como compatible con metastasis de adenocar-
cinoma de pulmén.

Con dicho diagnéstico, y dada la inmovilidad de la paciente, se
optd por realizar unareseccion completa de la metastasis a nivel del
trocantery sustitucion del defecto mediante laimplantacién de una
megaprotesis. El postoperatorio fue adecuado, con deambulacién
con andador a los 5 dias y con el uso de un tutor externo al mes.

Evolucion

Se inici6 quimioterapia sistémica con cisplatino y vinorelbina
hasta completar 6 ciclos, sin presentar incidencias y con una cali-
dad de vida aceptable para la paciente. A los 7 meses la paciente
fue ingresada por un proceso de deterioro y desorientacion, y tras
realizar una RM cerebral fue diagnosticada de metastasis cerebra-
les. Se realiz6 radioterapia holocraneal, pero al mes la paciente
empez6 con dolores 6seos generalizados, disfagia y disnea progre-
siva secundaria a la progresion de la enfermedad a nivel pulmonar
y mediastinico. La paciente fallecié a los 13 meses del diagnéstico.

Discusion

Es importante, dentro de los diagnésticos diferenciales del dolor
musculoesquelético, tener presente la patologia tumoral, espe-
cialmente en pacientes que tienen factores de riesgo como el
tabaquismo!. Es dificil diagnosticar clinicamente un tumor prima-
rio 6seo o una metastasis, pero se debe sospechar cuando el dolor
es continuo, se mantiene en reposo y no mejora con el tratamiento
analgésico. Ante un dolor de estas caracteristicas se debe reali-
zar una radiografia simple de la regién afectada, ya que es una
prueba que aporta gran informacién. En las edades medias de la
vida, y principalmente cuando es mayor de 60 afios, el diagnés-
tico diferencial comprende en primer lugar un origen metastasico
y en segundo lugar un tumor primario, como el tumor de célu-
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