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Presentamos el caso de un paciente de 30 afos diagnosticado
en 2011 de un sindrome de Ehlers-Danlos vascular (también lla-
mado sindrome de Ehlers-Danlos tipo IV) que presenté varios
episodios de neumotoérax bilateral en los Gltimos 2 afios. Aunque
las complicaciones mas importantes de este paciente han estado
relacionadas con la formacién y la rotura espontdnea de aneuris-
mas en mdltiples arterias (carétida, renal, esplénica, vertebral. . .),
desde 2013 viene observandose la aparicién radiolégica inciden-
tal de nédulos pulmonares con una presentacién muy variable:
nédulos soélidos (fig. 1A), nédulos subsélidos (fig. 1B), nédulos
cavitados (fig. 1C), y ndédulos con calcificaciones en su interior
(fig. 1D).

El sindrome de Ehlers-Danlos vascular es un raro trastorno auto-
sémico dominante del tejido conectivo en el que una mutacién
del gen COL3A1 condiciona una sintesis anormal del procolageno
tipo Il y predispone a los pacientes a una rotura espontanea de
arterias y érganos vitales. Existen muy pocas referencias sobre las
manifestaciones radiol6gicas pulmonares de este raro sindrome,
pero parecen estar desencadenadas por la formacién espontianea
de laceraciones pulmonares (secundaria a la fragilidad sistémica
de los tejidos de estos pacientes), las cuales podrian progresar
a hematomas, nddulos cavitados, nédulos fibrosos y, finalmente,
nédulos con osificacién metaplasica'2. En ausencia de datos clini-
cos de infeccion (como en nuestro caso) parece razonable que la
etiologia de los nédulos pulmonares pueda atribuirse a la fragili-
dad tisular inherente, con formacién espontanea de laceraciones
parenquimatosas, y a los cambios progresivos secundarios del
tejido pulmonar tal y como se ha descrito por parte de algunos
autores?.
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Figura 1. A) Imagen axial de la TC de térax (ventana de parénquima pulmonar)
realizada en 2013 en la que se observa un nédulo sélido en I6bulo inferior derecho
(flecha). B) Imagen coronal de la TC de térax (ventana de parénquima pulmonar) rea-
lizada en 2014 en la que visualiza la aparicién de 2 nédulos en pulmén derecho: uno
sélido (flecha) y otro subsélido de atenuaciéon predominante en vidrio deslustrado
con un pequefio centro sélido (asterisco). C) Imagen axial de la TC de térax (ventana
de parénquima pulmonar) realizada en 2016 en la que se demuestra la aparicién de
2 nédulos pulmonares cavitados en vértice pulmonar derecho (flechas). Nétese que
el nédulo mas lateral presenta una cavitacién excéntrica con morfologia en semi-
luna. D) Imagen axial de la TC de térax (ventana de mediastino) realizada en 2017
en la que se observa la aparicién de una calcificacién lineal (flecha) en el interior de
un nédulo sélido en el I6bulo medio.
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