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Agenesia de la arteria pulmonar
izquierda en una joven
asintomática

Sr. Director: La agenesia congénita unila-
teral de la arteria pulmonar (ACAP) es una
enfermedad rara, comúnmente asociada a
anomalías cardiovasculares'. Cuando aparece
de forma aislada, no suele dar síntomas y el
diagnóstico se hace en la edad adulta por los
hallazgos radiológicos2.

Mujer de 18 años, no fumadora, con histo-
ria de catarros frecuentes durante la infancia,
remitida a nuestro servicio ante los hallazgos
encontrados en una radiografía de tórax reali-
zada al referir la paciente disnea a grandes es-
fuerzos. La exploración evidenciaba a la aus-
cultación pulmonar una disminución de la
función en el hemitórax izquierdo, siendo el
resto normal. Los análisis rutinarios de san-
gre y orina fueron normales; el electrocardio-
grama era normal. En la radiografía de tórax
se apreciaba una disminución de volumen del
hemitórax izquierdo, con desplazamiento me-
diastínico y cardíaco ipsilateral, elevación del
hemidiafragma izquierdo, cayado aórtico so-
bre el bronquio derecho, hiperinsuflación y
hemiación del pulmón derecho a través de la
línea media y ausencia de atrapamiento aéreo
en espiración. Estos hallazgos fueron confir-
mados por la tomografía axial computarizada,
donde se apreciaba un arco aórtico derecho,
ausencia de la arteria pulmonar izquierda y la
presencia en el lóbulo inferior izquierdo de
mínimas dilataciones bronquiales. La gam-
magrafía pulmonar de perfusión evidenciaba
ausencia global de perfusión en el pulmón iz-
quierdo con perfusión pulmonar derecha con-
servada. Se realizó arteriografía pulmonar
(fig. I): ausencia de arteria pulmonar izquier-
da desde su origen. La presión en la arteria
pulmonar era de 35/11 y en la rama derecha
35/17. El ecocardiograma era normal. En la
curva flujo-volumen se observó un perfil res-
trictivo y el test de difusión fue normal. La
gasometría arterial basal era: pH: 7,35, p0,:
81 mmHg; pCO;,: 31,5 mmHg. En la prueba
de esfuerzo se detectó una limitación circula-
toria con un consumo de oxígeno bajo, pulso
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de oxígeno bajo, un umbral de anaerobiosis
bajos y no había limitación ventilatoria al
ejercicio3.

La ausencia unilateral de una arteria pul-
monar es una malformación rara y su diag-
nóstico es difícil sobre todo cuando las ano-
malías radiológicas se encuentran en la edad
adulta. Cerca del 30% de estos pacientes pue-
den permanecer asintomáticos toda su vida.
Otros tienen infecciones pulmonares repeti-
das, siendo este el síntoma más comúnmente
referido4. También ha sido descrita la hemop-
tisis de diferente intensidad e incluso masi-
va5. La hipertrofia de los vasos sistémicos,
generalmente arterias bronquiales, son la
fuente de sangrado cuando hay hemoptisis.
Cuando es recurrente o masiva debe hacerse
una aortografía para descartar vasos anorma-
les desde la aorta descendente o sus ramas,
aorta abdominal o incluso de la arteria coro-
naria derecha5. No es infrecuente que refieran
disnea de esfuerzo. El diagnóstico está basa-
do en la historia clínica, la exploración física
y pruebas complementarias, siendo necesario
un alto índice de sospecha. La confirmación
diagnóstica se hace por arteriografía pulmo-
nar o angiografía de sustracción digital, sien-
do la gammagrafía de V/Q un método no in-
vasivo complementario.

La agenesia de la arteria pulmonar derecha
se ha descrito con más frecuencia, y la del lado
izquierdo parece asociarse comúnmente a mal-
formaciones cardiovasculares. En este caso la
agenesia era izquierda y no existía más que un
arco aórtico derecho asociado, sin ninguna
otra malformación. Como dato a señalar en
este caso es la presencia de pequeñas bron-
quiectasias que también se han descrito en la
literatura médica. Considerando que la pacien-
te estaba asintomática, y de acuerdo con las re-
comendaciones de otros autores, no se hizo
ningún tratamiento26. A los 2 años del diag-
nóstico continúa llevando una vida normal.
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Tumor de Askin en la infancia.
Consideraciones tras 2 años
de seguimiento

Sr. Director: El tumor de Askin es una
entidad poco frecuente que define a aquellas
tumoraciones de células pequeñas localizadas
en la región toracopulmonar. En esta carta
queremos comunicar un caso clínico en el
que se llegó a tal diagnóstico.

Niña de 5 años de edad, sin antecedentes
personales de interés que refería fiebre eleva-
da, tos emetizante y anorexia de una semana
de evolución. A la exploración destacó un es-
tado general conservado, moco-pus en cavum
y una orofaringe hiperémica, apreciándose en
la auscultación una disminución del murmu-
llo vesicular en el hemitórax izquierdo con
aumento de las vibraciones vocales y matidez
a la percusión de dicha zona. En el hemogra-
ma se observaron valores normales y tanto
los hemocultivos como la prueba de la tuber-
culina fueron negativos. En la radiografía de
tórax se evidenció una imagen de consolida-
ción alveolar en la língula y en el lóbulo infe-
rior izquierdo (fig. 1).

Con un juicio clínico inicial de neumonía
se inició tratamiento con cefotaxima, remi-
tiendo la sintomatología en pocos días. Sin
embargo, la abolición del murmullo vesicular
en la base del hemitórax afectado llevó a la
ampliación del estudio radiológico mediante
ecografía y TAC, poniendo de relieve la exis-
tencia de una minoración sólida con áreas h¡-
podensas, indicativas de necrosis hemorrági-
ca, localizada en la pared anterior y lateral
del hemitórax izquierdo que provocaba la
atelectasia compresiva total de la língula y
parcial del lóbulo superior izquierdo. Se apre-
ció lisis del arco anterior de la cuarta costilla
homolateral y derrame pleural.

Tras la extirpación quirúrgica y el estudio
anatomopatológico de la pieza se llegó al
diagnóstico de tumor de Askin y se instauró
quimioterapia. Las revisiones clínicas poste-
riores, controles radiológicos y bioquímicos
han continuado dentro de la normalidad tras
2 años sin tratamiento.

Consideramos de interés la comunicación
de este caso clínico por las siguientes razones:
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7. La poca frecuencia en pediatría de esta
entidad, ya que suele afectar a mujeres cuya
edad media oscila en un rango entre 1 1 y 33
años'3.

2. La forma peculiar de presentación
como hallazgo radiológico en el curso de una
infección respiratoria. Por lo general, suele
aparecer como una masa en la región torácica
acompañada de dolor en el 40% de los casos,
fiebre (25%), disnea (10-20%), tos (5-10%) y
síntomas derivados del efecto masa (síndro-
me de Horner, insuficiencia cardíaca)'-4.

3. La buena respuesta obtenida al trata-
miento y la evolución favorable, ya que la su-
pervivencia media de la mayoría de los casos
publicados no sobrepasa el año. Cuando esto
ocurre suele deberse a la ausencia de infiltra-
ción ósea y de metástasis en el momento del
diagnóstico51'.
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Carcinoide bronquial: inusual
reaparición como probable
metástasis endobronquial

Sr. Director: Los carcinoides bronquiales
son neoplasias clasificadas dentro del grupo
de tumores neuroendocrinos debido a hallaz-
gos como la argirofilia, la existencia de gra-
nulos neuro.secretorios y la producción de hor-
monas. Inicialmente se hacía prácticamente
sinónimo de adenoma bronquial, pero hoy día
se relacionan muy directamente con el carci-
noma microcítico y, a pesar de que su curso
clínico es dispar, se cree que se trata de los
extremos de una misma línea tumoral'. Aun-
que con frecuencia su exéresis equivale a su
curación, pueden dar metástasis en lugares
muy diferentes, tanto por diseminación gan-
glionar local como por vía hemática a distan-
cia. Lo que, según nuestros datos no ha sido
descrito, es la aparición de otro carcinoide
endobronquial.

Varón de 75 años que en 1987 fue interve-
nido por un carcinoide en el lóbulo inferior
derecho, realizándose un lobectomía inferior.
Durante el seguimiento tuvo diversos episo-
dios de expectoración hemoptoica, lo que
obligó a efectuar varias broncoscopias, en las
que se pudo objetivar la existencia de una su-
tura en el muñón del bronquio operado, que
no fue posible extraer. Las biopsias realiza-
das siempre evidenciaron un tejido bronquial
normal. En febrero de 1997, 3 años después
de la última broncoscopia, comenzó de nuevo
con expectoración hemoptoica mantenida y
de mayor cuantía que en las ocasiones ante-
riores asociada a cierta pérdida de apetito. La
exploración física fue normal al igual que los
estudios analíticos rutinarios. En la radiogra-
fía de tórax sólo se evidenciaban cambios
posquirúrgicos y en la ecografía abdominal
se detectaron múltiples lesiones en ambos ló-
bulos hepáticos de diferente tamaño compati-
bles con metástasis. Realizamos una nueva
broncoscopia donde se observó: en el bron-
quio intermediario diversos pólipos sésiles y

a la entrada del bronquio principal izquierdo
una masa pediculada que obstruía en su ma-
yor parte la luz bronquial. Las biopsias reali-
zadas en las dos lesiones fueron compatibles
con un tumor carcinoide, siendo la histología
similar (fig. I) , sin características de carcinoi-
de atípico. La cuantificación de ácido 5-hi-
droxi-indol-acético en orina de 24 h fue 23,3
mg (normal < 10 mg).

En los días posteriores el paciente comen-
zó a presentar síntomas en relación con la
obstrucción bronquial del carcinoide izquier-
do, por lo que mediante broncoscopio rígido
fue sometido a exéresis por láser, obteniéndo-
se unos excelentes resultados inmediatos.
Tras 7 meses de seguimiento, se encuentra en
buena situación, no habiéndose repetido la
expectoración hemoptoica.

El tumor carcinoide bronquial supone en
torno a un 2,5% del total de neoplasias pul-
monares. No se ha podido detectar ningún
agente etiológico, originándose probablemen-
te a partir de una célula bronquial pluripoten-
cial2. Estos tumores, aunque en general llevan
un curso lento, no son benignos, por lo que
no deben hacerse sinónimos de adenoma
bronquial.

Existe un espectro que varía desde carci-
noides bien diferenciados hasta otros cuya
histología es muy similar al carcinoma mi-
crocítico. Los carcinoides bien diferenciados
o "típicos" suponen un 90% del total y, a pe-
sar de la ausencia de mitosis y la buena orga-
nización celular, un 5% producen metástasis.
El otro 10% de los carcinoides también lla-
mados "atípleos" tienen hallazgos que hacen
sospechar una naturaleza agresiva, con au-
mento importante de la actividad mitótica,
desorganización y necrosis3.

La sintomatología varía en función de la lo-
calización, siendo en los carcinoides centrales
secundaria a obstrucción o bien hemoptisis.
Con frecuencia los periféricos se descubren en
radiografías de tórax de rutina dando lugar a
un nodulo pulmonar solitario. A pesar de la
gran cantidad de sustancias que pueden pro-
ducir, menos del 5% dan lugar a un síndrome
carcinoide y, cuando esto sucede, casi siempre
es en presencia de metástasis hepáticas.

Dada la bondad del curso clínico, incluso
ante la presencia de metástasis a distancia
puede ser recomendable la cirugía. Si el tu-
mor está localizado, la lobectomía u, ocasio-
nalmente, neumonectomía suponen la cura-
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