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Introducción

La enfermedad de Marfan se carac-
teriza por la excesiva longitud y del-
gadez de los miembros, junto a hipo-
desarrollo e hipotonía muscular, esca-
so panículo adiposo y alteraciones
oculares y del sistema cardiovascular.
Es una enfermedad hereditaria que se
transmite de forma dominante siendo
más frecuente en mujeres. Tjio y
co\s.' encuentran en algunos de estos
enfermos alteraciones en el cariotipo
consistentes en la presencia de sa-
télites grandes en el par 18-21. La
afectación fundamental asienta a ni-
vel de tejido conectivo.

Las manifestaciones clínicas más
comunes están en los sistemas ocu-
lar, cardiovascular y musculoesquelé-
tico, siendo más raras otras localiza-
ciones sobre todo a nivel pulmonar2.
Estas consisten en anomalías de la
segmentación pulmonar, enfisema di-
fuso o localizado responsables de
neumotorax recidivantes'.

Aportamos un caso de quiste aéreo
gigante en un enfermo con síndrome
de Marfan y al que tuvo que prac-
ticarse toracotomía con decorticación
pleural y extirpación del quiste y bu-
llas de enfisema, lo que nos ha per-
mitido estudiar anatomopatológica-
mente el tejido pulmonar.

Observación clínica

M.G.V., varón de 38 años de edad.
Sin antecedentes familiares de interés.
Antecedentes patológicos: Desde muy tem-

prana edad padece miopía intensa. Operado
de hernia inguinal bilateral a los diez años.
A los once años padece una artritis tuber-
culosa quedándole una artrodesis residual en
rodilla derecha. Desprendimiento de retina

a los 15 años y diagnosticado de ulcus duode-
nal a los 22. Fumador de 40 cigarrillos al día y
bebedor importante.

Enfermedad actual: Desde hace un mes
y medio presenta disnea intensa que apareció
bruscamente junto con dolor en hemitórax
derecho y tos seca.

Exploración: Enfermo en mal estado gene-
ral, disneico y que llama la atención por su al-
tura y delgadez extremas. Cianosis en partes
acras, lengua saburral y boca séptica. Paladar
ojival, cara triangular y delgada, pabellones
auriculares alados, nariz prominente con des-
viación de tabique nasal hacia la derecha,
prognatismo. Dolicocefalia. Miopía de + 22
dioptrías en cada ojo. El tórax de aspecto
inpudibular.

Auscultación pulmonar: Abolición del mur-
mullo vesicular en hemitórax derecho. A la
percusión se aprecia timpanismo en dicho
hemitórax. El enfermo tiene colocado un tubo
de drenaje en 5.° espacio intercostal derecho
en linea media axilar.

Auscultación cardiaca normal. Abdomen:
Depresible con escaso panículo adiposo y masas
musculares hipotróficas. Se palpa hepatomega-
lia de tres traveses de dedo. No se palpa bazo.
Extremidades: Escaso desarrollo muscular. Bra-
zos y piernas largos y delgados. Manos y dedos
finos y alargados. Escasa masa glútea. Pie ca-
vo izquierdo, equinovaro derecho. Artrodesis
de rodilla derecha. Discreta rigidez de las arti-
culaciones del codo. Las articulaciones inter-
falángicas de ambos pulgares son laxas. La lon-
gitud del miembro inferior derecho está acorta-
da con respecto al izquierdo unos diez centíme-
tros. Distancia pubis-suelo de 99,5 cm y vér-
tex-pubis de 83.5 cm. Braza de 1,85 m. Talla
de 1,83 cm.

Exploraciones complementarias: Radiografía
PR de tórax (fig. I ) : Imágenes aéreas quis-
ticas en H.D. sobresaliendo una de gran ta-
maño. Derrame pleural derecho. Radiografía
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lateral (fig. 2). Radiografía de ambas manos
(fig. 3) : Los huesos del metacarpo y dedos
son largos y delgados, índice de Sinclair de
9,98 (correspondiendo la cifra normal entre
6 y 8 en el Síndrome de Marfan más de 8,5
hasta 10,5).

Los análisis de sangre y orina son norma-
les. Espectro electroforético normal. Bacilos de
Koch negativos en esputo. Grupo sanguíneo
A R h + .

Evolución: Al no reexpandirse el pulmón
derecho es intervenido practicándose toracoto-
mia por 5.° espacio intercostal derecho. Se
aprecia al abrir el tórax numerosas bullas
de diversos tamaños, desde muy pequeñas has-
ta del tamaño de una cabeza de feto que se
localiza en lóbulo superior derecho. El resto
del pulmón está atelectasiado y recubierto
por una coraza pleural de unos 7 mm de
espesor. Se aspiran unos 300 ce de un líquido
claro que está libre en cavidad pleural. Se
extirpan atípicamente las bullas y se decorti-
can los lóbulos inferior y medio y gran parte
del superior. El pulmón se reexpansiona sa-
tifactoriamente y se cierra por planos previa
colocación de un tubo de drenaje y un tubo de
Petzer, tolerando el enfermo bien la interven-
ción.

Debido a la persistencia de una cámara
aérea superior el enfermo fue reintervenido
al mes y medio practicándose una plastia os-
teoplástica que ha sido definitiva encontrán-
dose bien el enfermo en la última revisión
efectuada, a los cuatro meses de la primera
intervención.

Anatomía patológica:
Se analizó en primer lugar un fragmento

que corresponde a la pared de una formación
quistica. Una de sus caras aparece cubierta
por epitelio cúbico cilindrico de tipo respi-
ratorio, existiendo por debajo de éste un com-
ponente edematoso, vasos telangiectásicos y
un infiltrado linfocitario de tipo inflamatorio

asi como macrótagos conteniendo pigmento
férrico. No se observan glándulas bronquiales
ni tejido muscular.

Un segundo fragmento correspondiente a
tejido pulmonar colapsado muestra engro-
samiento de las paredes arteriales, focos de
fibrosis intersticial y numerosos macrófagos
descamados conteniendo abundante hemo-
siderina.

Diagnóstico A.P.: Quiste aéreo pulmonar.

Comentarios

Las alteraciones de tipo respira-
torio en el síndrome de Marfan han
sido descritas en muy pocas ocasiones
(Ladaria y cois.'). Estos autores hacen
notar la escasa cantidad de publica-
ciones dedicadas a las manifestacio-
nes respiratorias de esta enfermedad.

En nuestro caso, la presencia de un
quiste gigante de pulmón y su pos-
terior resolución quirúrgica, nos ha
permitido su estudio anatomopato-
lógico que demuestra la existencia de
una distrofia hullosa. Se han realizado
tinciones especiales para reticulina
y colágeno no encontrándose altera-
ciones significativas, así como tampo-
co aumento de las capas de conjun-
tivo interalveolar tal como describen
en algunos de sus casos Tucker y
Bolande4.

Es de notar la ausencia en nuestro
enfermo de anomalías cardiovascula-

res. Por último abundamos en la opi-
nión de Ezra y cois.5 en el sentido de
que los casos de alteraciones pulmo-
nares en sujetos asténicos del tipo
de enfisema bien difuso o localizado
con episodios de neumotorax deben
ser investigados en busca de síntomas
y signos que puedan clasificar a es-
tos enfermos en formas frustadas o
menos patentes de síndrome de Mar-
fan, para lo cual creemos útil la de-
terminación del índice de Sinclair' en
manos.

Resumen

Se presenta un caso de quiste aéreo
pulmonar gigante en un síndrome de
Marfan. Gracias a su resolución
quirúrgica se realiza el estudio anato-
mopatológico del mismo.

Summary
GIANT AIR CYST IN MARFAN'S
SYNDROME

The authors present a case of giant
air cyst in Marfan's syndrome.
Thanks to the surgical resolution of
the same, an anatomicopathological
study is made.
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