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instaurar un tratamiento específico y  realizar un seguimiento

ambulatorio.

Se realizaron varias RM  craneales de control, en  las que se

demostró una leve progresión de la enfermedad pero sin  reper-

cusión clínica, manteniéndose el diagnóstico de presunción de EM.

Seis años después de este episodio, el paciente presentó un cua-

dro de tos y  disnea. En una radiografía de tórax (fig. 2A) se observó

un ensanchamiento del mediastino, un aumento del tamaño de los

hilios pulmonares y una afectación intersticial, por lo que se  decidió

realizar una TC de tórax ante la sospecha radiológica de posible sar-

coidosis. En la TC se  confirmó la presencia de múltiples adenopatías

en mediastino y  en ambos hilios pulmonares (fig. 2B), así como una

severa afectación intersticial (fig. 2C). El diagnóstico radiológico de

presunción fue el de sarcoidosis (estadio II), que fue confirmada

histológicamente mediante una biopsia transbronquial. Tras la ins-

tauración del tratamiento con corticoides sistémicos e inhalados

(en pauta descendente) el paciente mejoró desde el punto de vista

clínico y  radiológico (fig. 2D).  Una nueva RM  de cráneo de control

mostró estabilidad de las lesiones con respecto al último estudio.

La sarcoidosis es  una enfermedad multisistémica de causa

desconocida, y afecta típicamente al  pulmón y ganglios intrato-

rácicos, aunque pueden verse afectados órbitas, hígado, corazón,

bazo, glándulas salivales, hueso y sistema nervioso central1,2.  La

neurosarcoidosis es  infrecuente (5% de todos los pacientes) y su

diagnóstico suele ser de exclusión, dada la dificultad de obtener

muestras biológicas3. No obstante, el conocimiento de esta entidad

puede facilitar un diagnóstico precoz y  evitar déficits neurológi-

cos. Es más, un tratamiento equivocado con interferón (utilizado

en  algunos enfermos con EM)  en pacientes con una neurosarcoi-

dosis no sospechada puede empeorar las  manifestaciones de la

enfermedad4,5. La particularidad de nuestro caso consiste en que

nuestro paciente fue inicialmente diagnosticado de una probable

EM aunque, 6 años más  tarde y  a  la luz de los hallazgos radio-

lógicos torácicos, se  sugirió una sarcoidosis. Ante la inactividad

clínica de la supuesta enfermedad desmielinizante, se modificó la

sospecha clínica inicial de EM de forma consensuada con  los Servi-

cios de Neumología, Neurología y Radiología por la de sarcoidosis

con afectación neurológica. Este caso demuestra la complejidad del

diagnóstico de esta enfermedad en pacientes que debutan con clí-

nica neurológica, y la importancia de incluir la sarcoidosis en  el

diagnóstico diferencial de las  enfermedades desmielinizantes del

sistema nervioso central.
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Hipertensión arterial pulmonar en  cardiopatías
congénitas con cortocircuito izquierda-derecha

Pulmonary arterial hypertension in congenital heart defects

with left-to-right shunt

Sr. Director:

Hemos leído con interés el artículo publicado por Hernández

Vázquez et al.1 titulado conexión venosa pulmonar anómala par-

cial con hipertensión pulmonar. Sin embargo, tras su lectura, nos

gustaría hacer algunas consideraciones que creemos de interés.

En primer lugar, las  cardiopatías con cortocircuito izquierda-

derecha y sobrecarga de volumen, como la conexión o drenaje

venoso pulmonar anómalo parcial (DVPAP) y  la  comunicación

interauricular (CIA), rara vez desarrollan hipertensión arterial pul-

monar (HTP) significativa2 a  diferencia de lo que los autores parecen

reflejar en su discusión. Los pacientes con DVPAP suelen tener la

presión arterial pulmonar normal a menos que tengan 2 venas pul-

monares con retorno anómalo o se  asocien a una CIA tipo seno

venoso con un flujo pulmonar 1,5 veces mayor que el flujo sisté-

mico (Qp/Qs > 1,5/1), a  pesar de lo cual el desarrollo de HTP  severa

es muy  infrecuente (menor del 5%) estando en relación a  predis-

posiciones genéticas similares a las de la HTP primaria que a la

propia cuantía del cortocircuito3.  Por el contrario, cuando el cor-

tocircuito izquierda-derecha se asocia a  sobrecarga de volumen

y sobrecarga de presión (comunicación interventricular, ductus

arterioso persistente, ventana aorto-pulmonar y tronco arterioso

común) el desarrollo de HTP severa es frecuente si el defecto es

grande y no es corregido en el primer año de vida.  Así pues, en

los cortocircuitos que solo tienen sobrecarga de volumen lo típico

es  encontrar adultos asintomáticos u oligoasintomáticos con dila-

tación de las  cavidades derechas y presiones pulmonares ligera o

moderadamente elevadas mientras que en  los cortocircuitos con

sobrecarga de volumen y sobrecarga de presión encontramos pre-

siones pulmonares a  nivel sistémico o  suprasistémico con inversión

del cortocircuito (síndrome de Eisenmenger).

En segundo lugar, en  aquellos pacientes con DVPAP que ten-

gan HTP significativa deben descartarse otras enfermedades como

causa de esta. Entre ellas enfermedades respiratorias, apnea obs-

tructiva del sueño, conectivopatías, tromboembolismo crónico,

hipertensión portal, infección por el  virus de inmunodeficien-

cia humano, consumo de tóxicos y anorexígenos y enfermedad

cardiaca izquierda. En  este último contexto, los pacientes con múl-

tiples factores de riesgo cardiovascular, como es el  caso del artículo,

o enfermedad coronaria (no especificado por los autores) podrían

desarrollar disfunción diastólica del ventrículo izquierdo e  hiper-

tensión arterial pulmonar secundaria aún sin datos evidentes de

insuficiencia cardiaca4.  En estos casos hemos de tener especial

precaución ya que  el DVPAP ayuda a  descomprimir la  aurícula

izquierda y la corrección total del defecto podría conducir a  un

aumento súbito de la presión venosa pulmonar y a  la aparición de

edema pulmonar5.

Por último, añadir que antes de llevar a  cabo la  corrección de un

DVPAP o una CIA debemos realizar un estudio de las resistencias

y  presiones vasculares pulmonares y sistémicas para no convertir
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un  síndrome de Eisenmenger en  una enfermedad con una evolu-

ción similar a la de la  HTP primaria y por consiguiente con un peor

pronóstico3,5.
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