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Síndrome de Lady Windermere

Sr. Director: La afectación respiratoria
por micobacterias ambientales en pacientes
no inmunodeprimidos es cada vez más rele-
vante desde el punto de vista epidemiológico1.
Globalmente, entre las enfermedades pulmo-
nares por micobacterias ambientales, la pro-
vocada por Mycobacterium avium cómplex
(MAC) es en nuestro medio la segunda en in-
cidencia en este grupo de pacientes, y en
otras zonas como Norteamérica es la más
prevalente2. En los últimos años, además, se
han definido patrones clínicos menos comu-
nes en la afectación por esta micobacteria
ambiental, y uno de ellos de forma específica
en mujeres caucásicas o asiáticas de edad
avanzada, no fumadoras y sin antecedentes
relevantes de enfermedad respiratoria.

Se describe el caso de una mujer de 61 años de
edad, residente hasta los 30 en Corea del Sur, de
donde era natural, y desde entonces con domicilio
en la región centro-sur de EE UU. Presentaba el an-
tecedente de cirrosis hepática y carcinoma hepato-
celular en relación con infección por el virus de la
hepatitis B en tratamiento con lamivudina, y en ese
momento estaba en lista de espera para recibir un
trasplante hepático. Además, se le había practicado
una esplenectomía tras detectarse un aneurisma de
la arteria esplénica y se había realizado cirugía de
aumento mamario. Desde el punto de vista respira-
torio, era ex fumadora de 5 paquetes-año. Destacaba
además la realización, hacía 20 años, de una prueba
de Mantoux que fue positiva, sin que hubiera reali-
zado tratamiento quimioprofiláctico posterior, y no
describía síntomas indicativos de tuberculosis en di-
cho período de tiempo. La paciente refería una his-
toria de tos crónica con supresión voluntaria de la
misma y también de la expectoración desde hacía
más de 6 meses, sin que presentara síndrome consti-
tucional u otra clínica añadida. La exploración físi-
ca era normal. Aportaba 3 esputos seriados que eran
positivos para MAC mediante determinación de
sonda de ADN, motivo por el cual se le había reali-
zado una tomografía axial computarizada de tórax
con contraste (fig. 1), que mostraba bronquiectasias
con áreas de consolidación adyacente y patrón de
árbol en brote en el segmento medial del lóbulo me-
dio y en la língula. Además, se describía la presen-
cia de adenopatías mediastínicas de tamaño no sig-

nificativo, algunas de ellas calcificadas. En las
pruebas de función pulmonar practicadas, la espiro-
metría mostraba una capacidad vital forzada (FVC)
de 2.850 ml (107%), volumen espiratorio forzado
en el primer segundo (FEV1) de 2.000 ml (92%) y
FEV1/FVC del 70%; el test de difusión de monóxi-
do de carbono mostró una capacidad de difusión de
éste del 112% y capacidad pulmonar por helio de
4,46 l. Se decidió realizar una broncoscopia, que re-
sultó macroscópicamente normal; el resultado del
lavado broncoalveolar en la língula fue positivo
para micobacteria no tuberculosa. La paciente cum-
plía los criterios diagnósticos para micobacterias
ambientales publicados por la American Thoracic
Society y fue diagnosticada de síndrome de Lady
Windermere. En estas circunstancias se decidió ini-
ciar tratamiento con azitromicina, rifampicina y
etambutol, y no contraindicar el trasplante, a pesar
del subsiguiente tratamiento inmunodepresor. La
evolución posterior de la paciente fue adecuada.

En 1992 Reich y Johnson3 describieron por
primera vez un síndrome específico a partir
de 6 casos de mujeres mayores, inmunocom-
petentes y sin historia significativa de taba-
quismo o enfermedad respiratoria anterior,
que desarrollaban una infección por MAC
confinada al lóbulo medio y a la língula. Hi-
potetizaron que la supresión voluntaria de la
tos y la expectoración, con dificultad para el
drenaje de las secreciones, daba lugar a una
afectación inflamatoria de estas áreas que
predisponía a la afectación por MAC. Deno-
minaron a esta afectación “síndrome de Lady
Windermere”, por el personaje femenino vic-
toriano de la obra teatral de Oscar Wilde3.
Posteriormente esta hipótesis quedó confir-
mada con la descripción de otros casos4,5.
Este síndrome, que no aparece descrito en
otras series publicadas por autores en nuestro
medio2 , se presentaría de forma exclusiva en
mujeres, debido al hábito social antes descri-
to, en el contexto de una anatomía en la que
tanto el lóbulo medio como la língula cuentan
con bronquios largos y estrechos, que predis-
pondrían a la acumulación de las secreciones
respiratorias, de modo que el esfuerzo tusíge-
no necesario para mantener una higiene bron-
quial es superior al que se precisa para otros
segmentos pulmonares. Se ha hipotetizado
además que la menopausia y la consiguiente
disminución de la producción hormonal de
estrógenos y progesterona podrían tener un
papel importante en el desarrollo de afecta-
ción por estas micobacterias ambientales, al
disminuir las defensas inmunológicas en es-
tas pacientes previamente colonizadas6. Tras
revisar la literatura médica, creemos que la

esplenectomía, al predisponer principalmente
a infecciones por microorganismos capsula-
dos, no tuvo relación causal con esta afecta-
ción por MAC. 
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¿Paratiroides mediastínica o
adenopatía infiltrada por neoplasia
endocrina?

Sr. Director: La mediastinoscopia cervi-
cal constituye todavía la técnica de referencia
en la estadificación ganglionar prequirúrgica
del carcinoma broncogénico. Está presente,
en mayor o menor medida, en todos los algo-
ritmos diagnóstico-terapéuticos de esta enfer-
medad y constituye una exploración quirúrgica
habitual en los servicios de cirugía torácica.
La identificación de las adenopatías es visual y
el aspecto de los ganglios, variable pero carac-
terístico en general, con un espectro que va
desde pequeños nódulos carnosos hasta gran-
des adenopatías antracóticas, pasando por gan-
glios completamente calcificados o con un
punteado o moteado blanquecino, sugestivo
de infiltración tumoral. 
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Presentamos el caso de un varón de 72 años con
un nódulo pulmonar espiculado de 3 cm de diámetro
en el lóbulo superior derecho y adenopatías mediastí-
nicas con un tamaño en el límite de la normalidad.
La biopsia transbronquial por fibrobroncoscopia no
obtuvo resultado diagnóstico y no pudo realizarse
punción aspirativa con aguja fina por la localización
central de dicho nódulo. Ante la sospecha de neopla-
sia pulmonar se realizó una tomografía por emisión
de positrones-tomografía axial computarizada como
parte de la estadificación ganglionar, con el resultado
de captación patológica en el mediastino e hilio dere-
cho. Para la confirmación histopatológica de la posi-
ble infiltración ganglionar se realizó una mediasti-
noscopia de estadificación, tomando muestras de las
estaciones 2R, 2L, 4Rs, 4Ri, 4Ls, 4Li y 7. El análisis
anatomopatológico de dichas muestras no reveló in-
filtración neoplásica en las adenopatías en que se
efectuó biopsia, salvo en la estación 2L. En el informe
esta adenopatía constaba inicialmente como “neoplasia
endocrina con ausencia de tejido ganglionar”. Ante
lo sorprendente del resultado se revisó la pieza reali-
zando inmunotinción para paratirina y se demostró la
presencia de esta hormona en la preparación. El re-
sultado definitivo fue “glándula paratiroides” (fig. 1).

La presencia de glándulas paratiroides ec-
tópicas no es excepcional en el mediastino.
Se ha detectado hasta en el 7% en series de
autopsias y hasta en el 10% en las series de
pacientes con hiperparatiroidismo1. Aparecen
en el 38% de los casos de fracaso del trata-
miento quirúrgico del hiperparatiroidismo
mediante paratiroidectomía cervical2. La téc-
nica habitual de resección es la esternotomía
media o, más recientemente, la videotoracos-
copia, guiada en ocasiones mediante sondas
gammagráficas3. También se ha descrito la
resección mediante mediastinoscopia, con las
ventajas que supone este procedimiento míni-
mamente invasivo4,5. Sin embargo, no hay en
la literatura médica referencias a la biopsia
casual de una glándula paratiroides ectópica
en el transcurso de una mediastinoscopia de
estadificación ganglionar por un carcinoma
broncogénico. En la experiencia personal del
primer autor, de unas 200 mediastinoscopias,
nunca se había obtenido este resultado. 

La relevancia de este hecho reside en que,
en un primer análisis con técnicas convencio-
nales de tinción, el aspecto patológico de una
paratiroides mediastínica puede resultar indis-
tinguible del de una neoplasia endocrina de la
misma localización. En los pacientes cuyo tu-
mor primario sea también de estirpe endocri-
na este hallazgo puede conducir erróneamente
a considerar la existencia de extensión gan-
glionar de la enfermedad. La detección de pa-
ratirina mediante inmunohistoquímica permi-
te, sin embargo, distinguir entre una neoplasia
endocrina con diseminación mediastínica y
una paratiroides ectópica en mediastino, posi-
bilidad que debe tenerse en cuenta al valorar
los resultados anatomopatológicos de esta ex-
ploración. Por otro lado, la presencia de cap-
tación patológica en la tomografía por emi-
sión de positrones hace obligada la
confirmación histológica de la infiltración
ganglionar mediante mediastinoscopia.
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Fig. 1. Fragmento de biopsia de paratiroides mediastínica. Se aprecia la cápsula de la glándula, así
como su forma redondeada. Recuadro inferior: inmunotinción que detecta la presencia de paratirina
en la glándula.


