Sindrome de Swyer-James:
aportaciones diagnésticas

de la tomografia computarizada
helicoidal

Sr. Director: La tomograffa computariza-
da helicoidal ha supuesto un gran avance en
el diagnéstico de las enfermedades toricicas,
si bien sus aplicaciones clinicas todavia estdn
por delimitar'. El sindrome de Swyer-James
(conocido también como enfisema hipoplasi-
co adquirido de la infancia o sindrome de
MacLeod) es una entidad poco frecuente y de
patogenia no bien conocida, que se caracteri-
za radiolégicamente por una hiperclaridad
pulmonar unilateral o lobar, asociada a un
atrapamiento aéreo del pulmoén hiperclaro du-
rante la espiracion. El parénquima pulmonar
afectado muestra un grado variable de des-
truccion, y con frecuencia existen bronquiec-
tasias. Ademads, la arteria pulmonar del pul-
moén patolégico suele tener disminuido su
calibre y, en consecuencia, el flujo sanguineo
pulmonar se reduce. Es por ello que, tradicio-
nalmente, para el diagndstico de este sindro-
me se han utilizado distintas técnicas, entre
las que se incluyen la broncografia y la an-
giografia pulmonar.

Presentamos el caso de una paciente cuyo
diagndstico se establecié mediante una tomo-
graffa computarizada helicoidal. Pensamos
que este procedimiento, al permitir realizar
tanto estudios angiograficos como recons-
trucciones tridimensionales de la luz bron-
quial, puede reemplazar a las técnicas agresi-
vas en el diagndstico de esta entidad.

Mujer de 34 afios, fumadora de 14 afios-pa-
quete, que acudié a nuestro hospital por pre-
sentar una hemoptisis de pequeia cuantia en
las tltimas 48 h. No se acompaifiaba de dis-
nea, fiebre ni otra sintomatologia. La paciente
carecia de antecedentes respiratorios y no ha-
bia presentado episodios anteriores de hemop-
tisis ni infecciones respiratorias de repeticion.
La exploracion fisica, el hemograma y la bio-
quimica séricas fueron normales. En la radio-
graffa simple de térax se apreciaba la existen-
cia de una hiperclaridad del l6bulo superior
izquierdo junto a atrapamiento aéreo (desvia-
cién mediastinica derecha) durante la espira-
cién. Alfa 1 antitripsina en suero: 149 mg/dl
(normal: 90-200). Baciloscopia: negativa para
micobacterias. El estudio funcional respira-
torio mostré un patrén ventilatorio obstructi-
vo ligero con FEV, 2,32 (75%), FVC 3,8
(100%), FEV,/FVC 72%, FEF25-75 1,1
(33%). En el ecocardiograma el corazon se re-
gistré horizontalizado, pero fue normal anat6-
mica y funcionalmente; del mismo modo, los
grandes vasos y sus flujos se hallaron dentro
de la normalidad. En la gammagrafia pulmo-
nar de perfusién-ventilaciéon se evidencié un
déficit de ambas funciones en el pulmoén iz-
quierdo, mas acusado en el vértice. Una tomo-
graffa computarizada torécica helicoidal puso
de manifiesto un pulmén izquierdo hipodenso
y disminuido de tamafio con desplazamiento
mediastinico contralateral, acompafiado de
una arteria pulmonar izquierda ligeramente
reducida de calibre (descartdndose que una in-
terrupcion congénita de la arteria pulmonar
fuese el origen de la hiperclaridad radiolégi-
ca); ademas, se visualizaba el 16bulo superior
izquierdo hiperclaro, con disminucién de la
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Fig. 1. Reconstruccién tridimensional mediante tomografia computarizada helicoidal en un sindrome
de Swyer-James.

vascularizacion, junto a la existencia de bron-
quiectasias. La reconstruccion tridimensional
de la luz del arbol bronquial descart6 obstruc-
ciéon endobronquial (fig. 1). Estos hallazgos
nos permitieron establecer el diagndstico del
sindrome de Swyer-James.

La hiperclaridad pulmonar es un signo ra-
diolégico comtn a distintas entidades que
cursan con una reduccion del arbol vascular
pulmonar y/o con la existencia de destruccién
del parénquima pulmonar. En 1953, Swyer y
James describieron en un nifio de 6 afios el
hallazgo de una hiperclaridad pulmonar unila-
teral, con tamafio del pulmén afectado menor
que el contralateral y la evidencia angiografi-
ca de una disminucién del calibre de la arteria
pulmonar homolateral®. El nifio tenia infeccio-
nes respiratorias de repeticion y bronquiecta-
sias periféricas. Aunque el cuadro tipico co-
mienza en la infancia, puede cursar de forma
asintomadtica hasta la edad adulta e, incluso
entonces, descubrirse en una exploracion ra-
diolégica de rutina. MacLeod, en 1954, des-
cribié el sindrome en 9 pacientes adultos, dos
de los cuales estaban asintomaticos®.

Los sintomas que se han asociado mds fre-
cuentemente a este sindrome son tos produc-
tiva, disnea y hemoptisis ocasional. Esta cli-
nica, junto a los hallazgos radioldgicos
tipicos (hiperclaridad unilateral o lobar con
desplazamiento del mediastino hacia el lado
sano en espiracion) hacen que se plantee el
diagnéstico diferencial principalmente con el
tromboembolismo pulmonar, el sindrome del
pulmén hipogenético, la agenesia congénita
de la arteria pulmonar o una lesién endobron-
quial que produzca obstruccién®. El diagnds-
tico se establece tras exclusion de estas pato-
logfas con la ayuda de diversas exploraciones
complementarias. Asi, la tomografia compu-
tarizada tordcica muestra la destruccién del
parénquima pulmonar afecto junto a zonas de
bronquiectasias’. La gammagrafia pulmonar
de ventilacion-perfusiéon demuestra una dis-
minucién de la ventilacién del pulmén pato-
16gico secundario a los cambios enfisemato-
sos y una marcada disminucién de la
perfusion, consecuencia del menor calibre de
la arteria pulmonar®. La broncoscopia descar-
ta la existencia de una lesién que obstruya la
luz del 4rbol bronquial del pulmén afectado.
La broncografia, técnica agresiva cada dia
mds en desuso, pone de manifiesto la distri-

bucién normal en los bronquios principales,
mientras que los bronquios segmentarios es-
tdn irregularmente dilatados y terminan de
forma abrupta con ausencia casi completa del
relleno alveolar. La angiografia pulmonar,
procedimiento invasivo considerado como el
gold-standard en el estudio del arbol vascu-
lar, demuestra la disminucién del calibre de
la arteria bronquial con hipovascularizacion
marcada y atrofia vascular difusa.

El avance en los tltimos afios de las técni-
cas de diagndstico por imagen hace que se
pueda establecer el diagndstico de diversas
entidades con mayor rapidez y obviando ma-
niobras cruentas. En este sentido, la tomo-
graffa computarizada helicoidal', puesto que
permite realizar reconstrucciones tridimensio-
nales del 4rbol bronquial, a la vez que efec-
tuar estudios angiograficos con la inyeccién
de contraste intravenoso, tal y como ilustra-
mos en este caso, creemos que constituye un
método rdpido y fiable para establecer el diag-
ndstico del sindrome de Swyer-James.
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