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Cuando un neumotérax espontineo incide en una
mujer en edad reproductiva debe descartarse la escle-
rosis tuberosa. La afectacion pulmonar en la esclerosis
tuberosa tiene una frecuencia menor del 1 % y se ma-
nifiesta en dos aspectos: un patrén en panal en la ra-
diografia de térax con posibilidad de neumotérax es-
pontineo debido a la rotura del espacio pleural de
bullas subyacentes, y un sindrome obstructivo espiro-
métrico. El dato anatémico-patolégico bdsico es la
proliferacion hamartomatosa de miisculo liso en capi-
lares, linfaticos y paredes de bulla. La posibilidad de
frenar el posible estimulo hormonal sobre la prolifera-
cion de misculo liso ha abierto recientes y esperanza-
dores resultados.
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Spontaneous pneumothorax and tuberous
sclerosis

Tuberous sclerosis is to be considered whenever a
woman in child-bearing age develops spontaneous
pneumothorax. Pulmonary involvement in tuberous
sclerosis appears with a frequency less than 1% and
has two aspects: a «honecomb pattern» in thorax
X-ray examination where the possibility exists of
spontaneous pneumothorax due to rupture of under-
lying bullae into the pleural cavity, and an obstructive
syndrome as assessed by spirometry. The main patho-
logical finding is hamartomatous proliferation of
smooth muscle in capillary and lymphatic vessels as
well as on bullae walls. The approach aimed to blun-
ting the possible hormonal stimulus on smooth muscle
proliferation has recently provided some promising
results.

Introduccion

La presencia de neumotérax espontdneo aso-
ciado a patrén intersticial radioldgico admite un
diagnéstico diferencial relativamente corto en el
que hay que incluir cuando incide en una mujer
en edad reproductiva la esclerosis tuberosa o en-
fermedad de Bourneville. La frecuencia de afecta-
cién pulmonar en la esclerosis tuberosa es menor
del 1 %", habiéndose descrito hasta la actualidad
unos 60 casos, de los que la mitad aproximada-
mente cursan con neumotérax espontineo?, por
lo tanto estas asociaciones constituyen casos €x-
cepcionales como el que referimos a continua-
cién.

Caso clinico

Paciente de 43 afios que ingresa en este hospital remitida
desde otro centro por neumotorax recidivante. Como antece-
dente de interés presenta desde los 14 afios y coincidiendo con
la menstruacién, crisis epilépticas; a los 30 afos comienza a no-
tar disnea de esfuerzo y tos seca frecuente y a los 33 aios se la
diagnostica un neumotérax derecho y derrame pleural izquierdo
en el periodo postparto de su primer hijo; hace dos meses
nuevo neumotérax en el lado derecho tratado con tubo endo-
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pleural que recidivé a los pocos dias por lo que se indic6 trata-
miento quirdrgico envidndose al Servicio de Cirugia Tordcica
de este hospital, donde a la vista de la radiografia de térax con
patrén en panal difuso y neumotdrax derecho (fig. 1) se proce-
di6 a la toracotomia derecha por doble motivo: pleurodesis
fisica mediante abrasion pleural y toma de muestas de parén-
quima pulmonar subyacente para estudio anatomopatolGgico.
Los datos de la exploracion clinica sistematizada a destacar se
describen a continuacién: en cara adenofibromas maltiples de
0,3 a 0,5 cm de didmetro; en la auscultacién pulmonar dismi-
nucién discreta del murmullo vesicular y estertores crepitantes
finos en campos medio e inferior izquierdos; en la palpacién

Fig. 1.
Neumotoérax derecho y panalizacién pulmonar.

Detalle de la base del hemitérax derecho. Tubo endopleural.
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Fig. 2. Tumores de Koenen en pie izquierdo.

abdominal masa de 3-4 cm de didmetro en flanco izquierdo que
se mueve con las maniobras de palpacién anteroposterior renal
y, por ultimo, en los lechos ungueales de pies y manos excre-
cencias sonrosadas compatibles con tumores de Koenen (fig. 2).
La exploracién de fondo de ojo y la ecografia cardiaca fueron
normales. La ecografia abdominal mostré en ambos rifiones
sendas masas de 5 X 3 y 4 X 3 cm compatibles con angiolipo-
mas renales. El test de inteligencia con la escala de Weis reveld
un C.I. total deficiente. La radiografia de craneo fue normal y
la radiografia de térax evidenciaba patrén en panal difuso de
predominio en bases junto a paquipleuritis izquierda y neumo-
térax derecho de un 20 % de extension (fig. 1). La exploracién
funcional respiratoria se detalla a continuacién: FVC 1.390
(52 %), FEV, 640, FEV,/FVC 46 (61 %), RV 3.570, TLC
4.860 (135 %), RV/TLC'73 %, Raw 3,9 cm H,0/seg, SGaw
0,0644 1/seg/cm H,0, informandose como exploracién compa-
tible con sindrome ventilatorio obstructivo avanzado. La gaso-
metria arterial basal al ingreso era: pH 7,42, Pa0, 41 mmHg,
PaCO, 32 mmHg, EB —1,4, P(A-a) 0, 60 mmHg (11,5 N).
Tras tratamiento con oxigenoterapia, broncodilatadores y fisio-
terapia respiratoria se logr6 esta gasometria arterial de salida
con FiO, 0,24: pH 7,35, PaO, 59,2 mmHg, PaCO, 39,3
mmHg, EB —3,4, inicidndose al alta tratamiento adicional con
Tamoxifen a razén de 20 mg/dia con citacién a los seis meses
para control.

El estudio anatomopatolégico de las muestras de parénquima
pulmonar evidencié areas de enfisema de predominio intersti-
cial con builas de tipo I y «blebs» subpleurales (fig. 3), mos-
trando algunas de las bullas intraparenquimatosas en su pared
hipertrofia de fibras musculares lisas (fig. 4).

Discusiéon

La esclerosis tuberosa es un desorden heredita-
rio autosémico dominante, aunque puede ser es-
porddico y por tanto sin historia familiar en un
60 % a 80 % de los casos’. Clasicamente se la
define por la triada de angiofibromas cutineos,
epilepsia y retardo mental. Otros hallazgos cli-
nico-patoldgicos incluyen: angiolipomas renales,
hamartomas cerebrales y paraventriculares, rab-
domiomas cardiacos, lesiones §seas escleréticas y
varias afecciones cutdneas tales como manchas
achagrinadas, manchas hipomelanéticas y fibro-
mas periungueales o tumores de Koenen. La en-
fermedad es rara; una serie suiza de 50.000 ne-
cropsias reveld una incidencia de 1:10.000, sin
embargo, la enfermedad ha sido reconocida clini-
camente en sélo 1:150.000%, pudiéndose deber
esa disociacién a que muchos pacientes no tienen
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Fig. 4. Algunas bullas intraparenquimatosas muestran en su pared hi-
pertrofia de fibras musculares lisas (Masson X 40).

la triada cldsica sino sélo una condicién o quizd
s6lo una de las lesiones hamartomatosas, denomi-
nidndose a esas variantes formas frustradas o in-
completas de esclerosis tuberosa. La manifesta-
ci6én pulmonar es muy rara, menos del 1% e
incide claramente en mujeres en edad reproduc-
tiva a diferencia de la forma no pulmonar que no
tiene predileccién de sexo.

En la revision de Dwyer? de esclerosis tuberosa
con afectacion pulmonar se resaltan los siguientes
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aspectos diferenciadores: comienzo de las mani-
festaciones pulmonares mds tarde que las neuro-
légicas y cutdneas, situdndose en la treintena el
comienzo de las mismas, y contribucién de esa
patologia a la causa de muerte principalmente por
neumotérax y cor pulmonale. Nuestra paciente
con la triada clasica, epilepsia, retardo mental y
angiofibromas cutdneos mas tumores de Koenen
y angiolipomas renales tiene una esclerosis tube-
rosa y el comienzo de la afectacién pulmonar se
sitda en los 33 afios.

La expresion histoldgica bésica de la esclerosis

tuberosa es el desarrollo de n6dulos hamartoma-- .
tosos en cualquier 6rgano del cuerpo: A nivel. -
pulmonar la imagen morfolégica es variable, pues

aunque la lesién patognoménica sea los nédulos
referidos puros o epiteliales de musculo liso, en la
mayor parte de las veces se aprecian signos de
enfisema, fibrosis septal e irregular o imigenes
que sugieren linfangiomatosis de la que se supone
es un aspecto particular; hay que destacar en to-
dos los casos los crecimientos hamartomatoso-like
que pueden acompaiar a las paredes bullégenas,
linfaticas o vasculares®, tal y como se presentd en
nuestro caso (fig. 4). La proliferacién de musculo
liso puede resultar en obstruccién de bronquiolos
y atrapamiento aéreo con formacién distal de bu-
llas y neumotoérax consecuente.

El interés del tratamiento en la esclerosis tube-
rosa con afectacién pulmonar reside en que al in-
cidir en mujeres en edad reproductiva se supone
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un estimulo hormonal en la proliferaciéon de
musculo liso y por consiguiente en el progreso
de la enfermedad; se han hecho intentos en la lin-
fangiomiomatosis pulmonar en ese sentido con
resultados esperanzadores usando andrégenos,
progesterona, castracién y antiestrégenos, y re-
cientemente Luna et al® suministraron antiestr6-
genos (tamoxifen) a una mujer con esclerosis tu-
berosa y afectacion pulmonar logrando estabilizar
el proceso pulmonar, lo cual nos indujo a probar
ese tratamiento en nuestra paciente y comprobar
la evolucién.
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