CARTAS AL DIRECTOR

Derrame pleural quiloso recidivante
asociado a afectacion pulmonar
intersticial difusa y angiomiolipoma renal:
Jlinfangiomiomatosis pulmonar?

Sr. Director: La linfangiomiomatosis pulmo-
nar' es una rara afectacion caracterizada por pro-
liferacion diseminada de musculo liso en pleura,
tabiques alveolares, paredes bronquiolares, vasos
pulmonares y vasos linfaticos, mostrando radiolo-
gicamente afectacion intersticial difusa y cursando
con derrame pleural quiloso y neumotoérax recidi-
vante.

Presentamos una paciente de 52 afios, mens-
truando normalmente, con antecedentes de extir-
pacion de angiomiolipoma renal un afio antes de
ingresar en nuestro servicio, que relata sinto-
matologia de tres afios de duracion, consistente en
hemoptisis y disnea de esfuerzo. La exploracion
fisica era normal. La radiologia de torax reflejaba
un patron reticulo nodular difuso. Estudio 6seo-
radiologico normal. ECG con signos de sobrecarga
auricular derecha. En la broncoscopia so6lo se apre-
ci6 restos de sangre en ambos 16bulos superiores,
practicindose biopsia transbronquial que sélo ob-
jetivd anatomopatologicamente una fibrosis pul-
monar inespecifica. El estudio bacterioldgico del
aspirado bronquial fue estéril y en su citologia y en
la de sucesivos esputos habia numerosos macrofa-
gos cargados de hemosiderina. La analitica de ruti-
na, autoanticuerpos, inmunoglobulinas, comple-
mento y estudio genético, fueron normales.
Gasometria con hipoxemia leve y normocapnia. La
espirometria revel¢ patron mixto de predominio
restrictivo. La paciente fue dada de alta al rechazar
la toracotomia diagnostica, reingresando a los
ocho meses por dolor en costado derecho y disnea
de minimos esfuerzos. Radiol6égicamente se apre-
ci6é derrame pleural derecho y en la toracocentesis
practicada, se extranjeron 1.000 cc de liquido de
aspecto lechoso, rico en proteinas y quilomicrones
y pobre en colesterol, compatible con quilotérax.
El derrame fue recidivando constantemente, preci-
sando de toracocentesis evacuadoras repetidas y en
dos ocasiones presentd neumotédrax espontaneo
derecho. Ante ello se practico pleurodesis con talco
a través del pleuroscopio y se instaur6 tratamiento
con acetato de medroxiprogesterona y tamoxifen
(antiestrogeno), para producir una esterilidad
quimica. Después de ocho meses de dicho trata-
miento y de la pleurodesis, la paciente no ha pre-
sentado recidiva del derrame pleural ni de neumo-
torax, estando clinica y radioldgicamente estabili-
zada desde entonces.

Creemos interesante este caso, ya que nos plan-
tea la posibilidad, a pesar de carecer de estudio
anatomopatologico y con todas las reservas que
ello impone, de que esta paciente presente una lin-
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fangiomiomatosis pulmonar por las siguientes ra-
zones: a) ser mujer; b) a pesar de su edad estar aun
en periodo fértil, ya que se ha sugerido su caracter
estrogeno-dependiente; ¢) presentar angiomiolipo-
ma renal; d) afectacion intersticial pulmonar difu-
sa; e) derrame quiloso recidivante; f) neumotorax
recidivante.
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Traqueobroncomegalia

Sr. Director: Desde que Mounier-Kuhn en 1932
describié el primer caso del sindrome que poste-
riormente llevaria su nombre, dicho sindrome reci-
bid diversas denominaciones hasta que Katz? le de-
signa traqueobroncomegalia y lo define como
«una entidad clinico-radiologica consistente en
una marcada dilatacion de la trdquea y bronquios
principales asociada a infecciones cronicas del
tracto respiratorio». Este sindrome, anade el autor
«es raro, a menudo comienza en la infancia y es de-
bido a un defecto congénito de las fibras elasticas y
musculares del arbol bronquial». Nielsen® contri-
buye al estudio morfolégico de esta entidad, ¢ in-
dependientemente del aumento del calibre tra-
queal, destaca la presencia de dilataciones sacula-
res que clasifica en tres tipos: a) bronquio rudi-
mentario o supernumerario, localizado cerca de la
carina y formado por estructuras de la pared tra-
queal; b) diverticulos de origen adquirido, que pre-
sentan un cuello estrecho y pueden llegar a medir
tres o mas centimetros, contienen moco viscoso y
se cree son originados por dilataciones quisticas de
las glandulas mucosas paratraqueales; ¢) grandes
diverticulos, consistentes en segmentos de mem-
branas que se hernian a través de las fibras muscu-
lares traqueales. Este altimo tipo de diverticulosis
es el que se encuentra a lo largo de la traquea y
bronquios principales en la traqueobroncomegalia
y son producidos por alteraciones atroficas de las
fibras elasticas y musculares. Katz? cita un cuarto
tipo de dilatacion sacular en forma de gran diver-
ticulo unico, de contenido aéreo localizado en la
pared posterior de la tradquea y que es producido
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