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La prevalencia de tumores renales en estos pacientes varia segin
los estudios de un 6,5 a un 34%’, con una predileccién por el sexo
masculino y una edad de presentaciéon comprendida entre los 20-
55 afios!3. Las lesiones renales suelen ser bilaterales y multifocales,
con unos determinados tipos histol6gicos entre los que se incluirian
5: formas hibridas de oncocitoma y carcinoma croméfobo (50%) o
formas puras de carcinoma croméfobo (34%), oncocitico (5%), de
células claras (3%) o papilar (2%)7-14.

Referente ala asociacion, por parte de algunos autores, del SBHD
y el cancer de colon, no se ha descrito una indicacién especifica de
colonoscopia en estos pacientes, siendo larecomendacién la misma
que para la poblacién general'>.

En conclusién, ante la presencia de un paciente con miltiples
neumotérax de repeticién con una TAC que revela quistes pulmo-
nares bilaterales, cabe plantear una exploracién dermatolédgica en
busca de lesiones cutaneas accesibles a biopsia y un estudio gené-
tico. Este diagnéstico justifica el estudio abdominal y el seguimiento
de estos pacientes para detectar y tratar precozmente posibles
tumores renales.
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Enfisema pulmonar severo en un paciente joven R
con una vasculitis asociada a anticuerpos ==
anticitoplasma de neutroéfilo tipo proteinasa-3

(ANCA-PR3)

Severe pulmonary emphysema in a young patient with vasculitis
associated with proteinase-3 anti-neutrophil cytoplasmic
antibodies (PR3-ANCA)

Estimado Director:

La afectacion pulmonar es frecuente en las vasculitis asociadas a
ANCA (VAA), sin embargo, la asociacién con un enfisema pulmonar
es poco frecuente (13% casos)!2.

Presentamos el caso de un varén de 32 afios, fumador de
13 paquetes/afio, sin exposicién a otros téxicos ni anteceden-
tes familiares ni patolégicos de interés, que fue diagnosticado
de una vasculitis C-ANCA anti-proteinasa 3 (PR3) y un enfisema
pulmonar severo. El paciente en el momento del diagnéstico pre-
sent6 sintomas constitucionales, artralgias, isquemia digital en la
mano y afectacién renal, expresada como proteinuria no nefré-
tica y microhematuria con un filtrado glomerular normal. En la
analitica destac6 una hemoglobina de 12,2g/dl y un aumento
de la VSG y proteina C reactiva. En el estudio inmunolégico los
C-ANCA fueron positivos, con un titulo de anti-PR3 de 79 U/ml

(valor normal <2U/ml) y anti-MPO: 0U/ml. El resto de estudios,
que incluyeron los anticuerpos anti-membrana basal glomerular,
ANA, complemento, inmunoglobulinas, crioglobulinas, anticuerpos
antifosfolipidos, proteinograma y serologias de hepatitis B, C, VIH
fueron normales o negativos. El Mantoux y quantiferén resultaron
negativos. En la biopsia renal present6 una glomerulonefritis pro-
liferativa extracapilar con formacién de semilunas en un 46% de
los glomérulos y pauciinmune (fig. 1 A). En la TC otorrinolaringo-
légica no se destacaron alteraciones significativas, y en la toracica
3 nédulos en el pulmén derecho inferiores a 5mm, y un severo
enfisema mixto centrilobulillar bilateral difuso con areas de afecta-
cién paraseptal y bullas subpleurales de predominio en los 16bulos
superiores (figs. 1 B-F). En el esputo no se encontraron hemoside-
réfagos. En las pruebas funcionales respiratorias destacaron DLCO:
68%, KCO: 66%, FEF 25-75%: 58%, FEV1: 80% y FEV1/FVC: 69%. Se
trat6 con glucocorticoides a una dosis inicial de 1 mg/kg/dia via oral
en pauta descendente y ciclofosfamida intravenosa, segtn la pauta
CYCLOPS3. El paciente abandoné el habito tabaquico e inici6 trata-
miento con broncodilatadores. Se determinaron en 2 ocasiones los
niveles de alfa-1-antitripsina (AAT), que resultaron normales (140
y 145 mg/dl, respectivamente) y, ademas, se determinaron cualita-
tivamente mediante PCR-ARMS los alelos PI*S y PI*Z del gen de la
AAT, sin detectarse ninguno en el paciente.

A los 6 meses, tras finalizar el tratamiento de induccién, el
paciente estaba en remisién clinica, e inici6 el tratamiento con
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Figura 1. Imagenes de la biopsia renal (A) y de la TC pulmonar (B-F). En A se muestran 2 glomérulos con proliferacién extracapilar o semilunas (acido peryédico de Schiff). B,
C, D, Ey F son diferentes cortes de la TC pulmonar en los que se aprecia un enfisema mixto centrilobulillar bilateral, con zonas de afectacion paraseptal y bullas subpleurales
de predominio en l6bulos superiores. En F se puede observar uno de los nédulos de 3,1 mm (linea discontinua).

azatioprina. Desde el punto de vista respiratorio tuvo varias infec-
ciones que se controlaron con antibiéticos orales. En la TC toracica
de control no existieron cambios significativos, incluyendo los 3
nédulos antes descritos. En las pruebas respiratorias realizadas
entonces destacaban DLCO: 46%, KCO: 60%, FEF 25-75%: 65%, FEV1:
78% y FEV1/FVC: 76%.

En las VAA estan descritos algunos casos de enfisema pulmo-
nar, asociados o no al déficit de AAT (DAAT)"2. Nuestro paciente
present6 una causa clara del enfisema pulmonar, el tabaco?. En
general, la dosis de tabaco y la severidad de la enfermedad pulmo-
nar suelen estar relacionadas. Se estima que, en ausencia de otros
factores genéticos y/o ambientales, con una exposicién inferior
a 10-15 paquetes/afio es poco probable que se desarrolle enfer-
medad pulmonar, siendo el tinico factor claramente asociado a la
misma una dosis superior a 40 paquetes/afio*”. En nuestro caso,
por la severidad del enfisema, la edad del paciente y la exposiciéon
tabaquica inferior a los limites anteriormente citados, excluimos
otras posibles causas del mismo (como otros téxicos y, especial-
mente, el DAAT, asi como la presencia de un alelo deficitario de
su gen). Sin embargo, no podemos excluir la contribucién de la
VAA al enfisema pulmonar que, ademas, podria explicar el empeo-
ramiento del KCO, a pesar del abandono del habito tabaquico. El
vinculo patogénico entre ambos no esta bien establecido. En nues-
tro caso no existié evidencia clinica de una hemorragia alveolar
difusa previa para considerar dicho enfisema como una secuela
de la misma. La AAT es una inhibidora de las serinproteasas, como
la elastasa y PR3, que se encuentran en los granulos primarios
de los neutréfilos y que tienen una potente capacidad destruc-
tiva tisular®. El tabaco produce en el pulmén un incremento de
las metaloproteinasas y elastasas, liberadas por los macréfagos y
los neutréfilos alveolares, respectivamente, asi como una inhibi-
cién funcional de la AAT’8. En las vasculitis los ANCA provocan
la degranulacién de los neutréfilos con la consiguiente libera-
cién de las proteasas de sus granulos primarios (PR3 y elastasas)
(estallido respiratorio), y por otra parte, interfieren en la forma-
cién de complejos PR3-AAT impidiendo la neutralizacién de dichas

proteasas®~'2, Por lo tanto, es posible que, en pacientes con VAA y
fumadores se produzca en el liquido extracelular un mayor dese-
quilibrio entre la actividad proteasa y antiproteasa, resultado en
un mayor incremento de la destruccion de la elastina, una pro-
teina de matriz esencial en mantener la integridad estructural de
los pulmones, y asi contribuir a la severidad del enfisema pulmo-
nar. Sin embargo, sigue sin establecerse, de una forma definitiva, la
interaccién in vivo entre la PR3, la AAT y los ANCAS. Finalmente,
los nédulos pulmonares, sin bien podrian estar en el contexto
de la propia vasculitis ANCA-PR3, se interpretaron como inespe-
cificos porque persistieron sin cambios a pesar de la remisién
de la misma.

En resumen, el enfisema pulmonar puede coexistir con una vas-
culitis asociada a ANCA, sin que se pueda excluir la contribucién
patogénica de la misma, ademas de otros factores claramente des-
critos, como el tabaco y el DAAT.
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Insuficiencia respiratoria aguda secundaria ()]
a gota toficea cronica con afectacion laringea G
y bronquial: una complicacién excepcional

Acute Respiratory Failure Due to Chronic Tophaceous Gout With
Laryngeal and Bronchial Involvement: An Unusual Complication

Estimado Director:

La hiperuricemia mantenida (>7 mg/dl) puede conducir, en
su forma de gota tofacea crénica (GTC) a la formacién de gra-
nulomas (tofos) alrededor de los cristales de urato, de gran
capacidad erosiva'. Raramente la GTC produce afectacién laringea,
provocando obstruccién de via aérea superior (VAS), insuficien-
cia respiratoria aguda (IRA)? e incluso puede afectar al arbol
traqueobronquial®. Presentamos el caso de un paciente con GTC que
comenzd6 con IRA tras un ataque agudo de gota laringea, que precis6
traqueostomia y, ademads, presenté tofos en el bronquio principal
izquierdo (BPI), aunque finalmente desarrollé un carcinoma epi-
dermoide en el bronquio del 16bulo superior izquierdo (BLSI). En

nuestro conocimiento es el primer caso descrito en la literatura
con ambas lesiones.

Varén de 51 afios, fumador de 60 paq/afio, con criterios clinicos
de bronquitis crénica, obesidad, hiperuricemia sintomatica tratada
con alopurinol 300 mg al dia, aunque con cumplimiento irregular,
hipertensién arterial y sindrome metabélico. Un afio antes acudié a
urgencias enrepetidas ocasiones afecto de crisis de disnea hasta ser
de reposo, atribuidas a exacerbacién de la EPOC, que fueron tratadas
mediante broncodilatadores y esteroides, y fue remitido a su domi-
cilio con tratamiento sintomatico. Cuatro meses mas tarde acude
nuevamente a urgencias afecto de una grave crisis de disnea. En la
exploracién se apreciaba aumento de trabajo respiratorio, cianosis
central y periférica, estridor y en la gasometria: PaO, 55 mmHg,
PaCO, 60 mm Hg, pH 7,20 y HCO3 22 mmol. La Rx de térax mostré
una ligera cardiomegalia sin otros hallazgos. A la exploracién cuta-
nea se apreciaban maltiples tofos gigantes en los codos, las rodillas,
las manos, con deformidades articulares, tofos palpebrales y en la
pared abdominal, las piernas y los brazos (A y B). Fue valorado por
neumologia en el servicio de urgencias, que ante la sospecha de
estenosis de la VAS solicit6 evaluacion urgente por ORL. La fibrola-

Figura 1. Ay B. Tofos gotosos en la articulacién del codo y en la pared abdominal. C. Broncoscopia: paralisis de cuerdas vocales en aduccién con depésito tofaceo sobre
aritenoides. D. Broncoscopia: depésitos de gota tofdcea submucosos en el bronquio principal izquierdo.
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