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RESUMEN

El sindrome de Swyer-James o sindrome de Mc
Leod, (SJML) conocido también como enfisema uni-
lateral, es una enfermedad poco frecuente y com-
pleja, caracterizada radiolégicamente por una hiper-
claridad de un pulmoén, un lébulo, o parte de un
|6bulo, debido a la estructura vascular pulmonar anor-
mal y a la distensién de los espacios alveolares. En
ocasiones puede ir acompanada de bronquiectasias.
La etiologia de este sindrome se atribuye a una en-
fermedad adquirida que aparece tras una bronquioli-
tis y/o una neumonia virica diagnosticada en la infan-
cia. En el examen anatomopatolégico se observa
bronquitis y bronquiolitis.

Usualmente es asintomatico y suele descubrirse
accidentalmente al realizar una radiografia de torax
en un nino con sintomas respiratorios. Debe ser di-
ferenciado de otras causas de hiperclaridad pulmonar
unilateral en la radiografia de térax, tales como las
anomalias bronquiales o vasculares. El tratamiento
incluye el control precoz de las infecciones pulmona-
res, asi como medidas de vacunacion antigripal y an-
tineumocdcica. Existen pocas referencias de la en-

Correspondencia:

M. Tortajada

Hospital Dr. Peset
Seccion de Alergia Infantil
Avda. Gaspart Aguilar, 90
46017 Valencia

45

fermedad en ninos por lo que consideramos de inte-
rés su descripcion en un paciente de 12 anos con sin-
tomas respiratorios de neumonia aguda, sefalando
los aspectos diagndsticos de mayor relevancia clinica
actual.

Palabras claves: Hiperclaridad pulmonar unilateral.
Sindrome de Swyer-James. Sindrome de Mc-Leod.

Diagnostic considerations in unilateral
hyperlucency of the lung
(Swyer-James-MacLeod Syndrome)

ABSTRACT

Swyer-James-Mac-Leod Syndrome (SIMS) is con-
sidered to be a relatively uncommon and complex
disease characterized by roentgenographic hyperlu-
cency of one lung, lobe, or part of a lobe, due the pul-
monary vascular structure and alveolar overdisten-
sion. It is sometimes associated with bronchiectasis.
This syndrome seems to be an acquired disease that
develops after viral bronchiolitis and/or viral pneumo-
nia in early childhood. Microscopically, there is evi-
dence of patchy bronchitis and bronchiolitis.

SJMS is usually asymptomatic and discovered ac-
cidentally by chest radiography in a child with respi-
ratory symptoms and should be differentiated from
other causes of unilateral hyperlucency on chest ra-
diography, such as those related to congenital

*Premio Congreso SEICAP, Marbella, 2003.

Allergol et Immunopathol 2004;32(5):265-70



of this syndrome in children have been published.
We describe the case of a 12-year-old boy with uni-
lateral hyperlucency of the lung and respiratory
symptoms of acute pneumonia and discuss the main
diagnostic features of this syndrome.

Key words: Unilateral lung hyperlucency. Swyer-
James Syndrome. McLeod Syndrome.

INTRODUCCION

El Sindrome de Swyer-James, (conocido también
como enfisema hipoplasico adquirido de la infancia o
Sindrome de Mcleod), es una entidad poco frecuen-
te, que parece adquirida tras una bronquiolitis y/o
neumonia en la infancia'. Las manifestaciones clini-
cas varfan desde formas asintoméaticas hasta infec-
ciones respiratorias de repeticién con tos producti-
va, disnea y hemoptisis ocasional. Puede asociarse
a diversas enfermedades cardiacas o pulmonares de
los niflos2. Aunqgue el cuadro tipico comienza en la
infancia, puede cursar de forma asintomética hasta la
edad adulta e incluso entonces, descubrirse en el
curso de una exploracion radiolégica de rutina, ca-
racterizada por una hiperclaridad pulmonar unilateral
o lobar asociada a un atrapamiento aéreo del pulmén
hiperclaro durante la espiracion.

El parénquima pulmonar afectado muestra un gra-
do variable de destruccion, y con frecuencia existen
bronquiectasias. Ademaés la arteria pulmonar del pul-
mon patoldgico suele tener disminuido su calibre vy,
en consecuencia, el flujo sanguineo pulmonar se re-
duce®.

CASO CLIiNICO

Varén de 12 anos que acude a urgencias de nues-
tro hospital por sindrome febril de 39 °C y 4 dias de
evolucion. No refiere tos, disnea, hemoptisis ni otra
sintomatologia. Embarazo de 35 semanas. Peso de
2.800 g Apgar 9/10. Hospitalizado de recién nacido
por taquipnea transitoria sin complicaciones. A los
3 ahos con diagnéstico de bronconeumonia precisé
hospitalizacion en nuestro hospital.

Como antecedentes familiares destacan: padre
afecto de rinitis estacional con sensibilizacion a los
acaros del polvo, y hermano diagnosticado de asma
bronquial con sensibilizacion a los acaros del polvo.
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cion. Auscultacion toracica: disminucion de la ventila-
cion del hemitérax izquierdo; resto de la exploracion
fisica normal.

Como exploraciones complementarias iniciales, se
realizé radiografia de térax en inspiracion, la cual
puso de manifiesto la existencia de una hiperclari-
dad del I6bulo superior izquierdo con disminuciéon de
la vascularizacién, mas evidente, en una radiografia
posterior en espiracién forzada (figs. 1y 2).

En la TAC toracico helicoidal en inspiracién y espi-
racién forzada, se aprecié una hiperclaridad del I6bu-
lo superior izquierdo con disminucién de la vasculari-
zacién pulmonar. No se evidenciaron signos de
obstruccion bronquial ni de atresia (figs. 3y 4).

Hemograma normal (Eosindfilos: 200/mm3). Inmu-
noglobulinas: IgG: 1.120 mg/dl, IgA: 106 mg/dl, IgM:
36 mg/dl y IgE: 45 mg/dl, subclases de IgG: IgG;.
807 mg/dl, 1gG,. 196 mg/dl, IgGs: 60 mg/dl, 1gG,.
37 mg/dl: valores normales. Alfa 1 antitripsina séri-
ca:10bmg/dl: normal, Prick-test con bateria estandar
de neumoalergenos: negativo Mantoux: Negativo
Cloruros en sudor: 7 mEqg/l. Espirometria: FEV1:
118 %, FVC: 127 %, FEV1/FVC: 88 %, FEF 25 %-75 %:
109 %, valores normales para su talla y edad. Ecocar-
diograma cardiaco, normal.

La Gammagrafia Pulmonar de ventilacién-perfu-
sion reveld una hipocaptacion segmentaria del 16bulo
superior izquierdo tanto en la ventilacion como en la
perfusion (figs. by 6), asi como la cuantificacion de la
misma.

Estos hallazgos permitieron establecer el diagnés-
tico del Sindrome de Mc-Leod, o de Swyer-James.

El tratamiento de la fase aguda comprendié amo-
xicilina oral a dosis de 80 mg/kg/dia, antitusigenos e
hidratacién. Se recomendé la vacunacion antigripal
anual y antineumocadcica, asi como la utilizacién de
antibioterapia precoz y broncodilatadores en caso de
sintomas broncoobstructivos. La evolucién del pa-
ciente fue excelente.

DISCUSION

El sindrome de Swyer-James-Mc Leod (SJML) es
una anomalia poco frecuente caracterizada radiolégica-
mente por un lébulo o un pulmén hiperltcidos vy, des-
de el punto de vista funcional por un volumen normal o
reducido durante la inspiraciéon y un atrapamiento aé-
reo durante la espiracién®, resultado del menor volu-
men pulmonar secundario a la obliteraciéon bronquiolar.

El trastorno también ha sido denominado Sindro-
me de Mc-Leod, enfisema unilateral o lobular y pul-
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Figura 1.—Radiografia de térax en inspiracion forzada.

mon hiperlicido unilateral y puede afectar un lébulo,
parte de un lébulo o todo el pulmén®.

La hiperclaridad pulmonar es un signo comun a
distintas entidades que cursan con una reduccion del
arbol vascular pulmonar y/o con la existencia de la
destruccion del parénquima pulmonar. Este trastorno
puede aparecer en distintas distribuciones anatémi-
cas, que incluyen un segmento, un lébulo, dos l6bu-
los en el pulmén derecho, vy el I6bulo inferior de un
pulmoén y el I6bulo superior del otro.

En 1953, Swyer y James describieron, por prime-
ra vez en un nino de 6 anos el hallazgo de una hiper-
claridad pulmonar unilateral, con tamano del pulmén

Figura 3.—TAC Pulmonar en inspiracion forzada.
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Figura 2.—Radiografia de térax en espiraciéon forzada.

afectado menor que el contralateral y la evidencia
angiografica de una disminucion del calibre de la ar-
teria pulmonar homolateral®. El nifo tenia infeccio-
nes repiratorias de repeticion y bronquiectasias pe-
riféricas.

En 1954, Mc-Leod® describié el sindrome en nue-
ve pacientes adultos con hiperlucencia pulmonar uni-
lateral, dos de los cuales estaban asintomaticos.

Aunque primero se pensé que tenia un origen con-
génito, actualmente el Sindrome de Swyer-James es
considerado como una forma de bronquiolitis oblite-
rantes (BO) que ocurre tras una infeccién pulmonar
en la infancia por adenovirus tipo 7, Sarampién, Per-

Figura 4 —TAC Pulmonar en espiracion forzada.
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Figura 5.—Gammagrafia pulmonar ventilacién-perfusion.

Figura 6.—Cuantificacion de la gammagrafia pulmonar ventila-
cion-perfusion.

tusssis’, Tuberculosis y micoplasma®. Otras causas
son la aspiracion de un cuerpo extrano, irradiacién, y
la ingesta de hidrocarburos®. Méas de la mitad de los
casos aparecen después de uno o varios episodios
de neumonia, pudiendo incluir en este trastorno, a su
vez, una vasculitis obliterante, lo que explica la gran
disminucioén de la perfusion y de las marcas vascula-
res en el lado afectado®.

Este sindrome tipicamente ocurre en nifnos antes
de los 8 anos de edad, antes que el pulmén haya
completado el desarrollo y la maduracién pulmo-
nar'®. La incidencia de bronquiectasias en nifos con
SJMS permanece controvertida®. Puede asociarse a
diversas enfermedades cardiacas, o pulmonares de
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los nifos, pero en algunos casos se presenta sin
una enfermedad activa basal facilmente demostra-
ble?.

En cuanto a la patogenia hay pruebas sustanciales
de que el sindrome de inicia por una bronquiolitis vi-
ral. Por lo tanto, es probable que la mayoria de los ca-
sos de Sindrome de Swyer-James comience como
una bronquiolitis aguda que progresa hasta la oblite-
racion fibrosa de la luz de las vias aéreas: el parén-
quima periférico en su mayor parte no esté afectado
y se mantiene insuflado debido a una ventilacion co-
lateral con atrapamiento aéreo resultante.

En algunos casos, también sobrevienen cambios
destructivos caracteristicos del enfisema. No se co-
noce la patogenia de esta complicacion sin embar-
go, es probable que la infeccion persista en algunos
casos, con la elastosis ulterior a partir de las protea-
sas fagociticas'®.

En muchos casos, la enfermedad es reconocida,
(0 al menos sospechada) en la infancia cuando se lle-
va a cabo una radiografia de térax en la investigacion
de infecciones respiratorias repetidas’.

En nuestro caso, el paciente tenia antecedentes
personales de bronconeumonia, y fue al solicitarle
una radiografia de térax en inspiracion y espiracion
forzada por una semiologia de neumonia, donde se
descubrié accidentalmente el proceso.

En otros, el problema no se evidencia hasta la vida
adulta, al hacer una radiografia de torax en el curso
de una exploracion por otro motivo. En estos casos la
anamnesis a menudo pone en evidencia el antece-
dente de una infeccién aguda del tracto respiratorio
inferior, casi siempre durante la infancia.
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trado bronquitis, bronquiectasias, bronquiolitis oblite-
rante y un grado variable de destruccién del parén-
guima pulmonar'.

Las manifestaciones clinicas varian desde asinto-
méticas hasta infecciones respiratorias de repeticion
acompanadas de tos productiva, disnea y hemoptisis
ocasional, pudiendo ir acompanados de bronquiecta-
sias. En la exploracion clinica se detecta timpanismo
y disminucion del murmullo vesicular sobre la zona
afectada y (a veces) rales dispersos.

Los resultados de las pruebas de la funcién pul-
monar varian con la porcion del pulmén afectado. En
los casos en los que estd afectado la totalidad de un
pulmon, hay una reduccioén de la capacidad vital y del
flujo espiratorio. Por lo general, cuando se practica
una espirometria los resultados muestran una reduc-
cion de la ventilacion, cosa que no ocurrié en nuestro
paciente. Por lo general, la concentraciéon de los ga-
ses en sangre es normal, aunque pueden disminuir
con el egjercicio.

El diagnéstico diferencial del sindrome del SUML
incluye, y asi nos lo planteamos (Frasser y Pare') con
la ausencia congénita del musculo pectoral mayor,
mastectomia, el tromboembolismo pulmonar, la age-
nesia congénita de la arteria pulmonar, el Sindrome
del pulmon hipogenético, la lesidon endobronquial que
produzca obstruccion, y el asinclitismo. El diagnoésti-
co se establecié tras la exclusién de estas enferme-
dades con la ayuda de diversas exploraciones com-
plementarias.

Por lo general las manifestaciones radioldgicas se
reconocen con facilidad, y se caracterizan por una hi-
perclaridad pulmonar unilateral o lobar causada no
por un aumento relativo en el aire en el pulmon, sino
por una menor perfusién, asociada a un atrapamiento
aéreo del pulmon hiperclaro durante la espiracién.
Este signo radioldgico es uno de los elementos ca-
racteristicos del SUML —de hecho, un sine qua non
para el diagndstico—y es un reflejo de la obstrucciéon
de las vias aéreas y se considera extremadamente
util para diferenciar este Sindrome de otros transtor-
nos que puedan dar origen a la hiperlucidez unilate-
ral o lobular. En algunos pacientes existe desplaza-
miento del mediastino hacia el lado opuesto a la
lesién durante la espiracion.

La TAC pulmonar muestra la destruccién del pa-
rénquima pulmonar afecto, més evidente en la es-
piracion forzada, pudiendo acompanarse o no de
broquiectasia'?>. Ademas la arteria pulmonar del pul-
moén patoldgico suele tener disminuido su calibre v,
en consecuencia, el flujo sanguineo pulmonar se re-
duce.
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cambios enfisematosos y una marcada disminucién
de la perfusién consecuencia del menor calibre de ar-
teria pulmonar’s.

Si bien algunos trastornos se pueden manifestar
con un aspecto similar al sindrome de Mc-Leod, sélo
en uno existe una dificultad potencial seria: una le-
sion parcialmente obstructiva localizada en el interior
de un bronquio principal, la cual puede crear una tria-
da de signos radiolégicos que son indistinguibles: vo-
lumen pulmonar menor que el normal, atrapamiento
aéreo durante la espiracién y oligohemia difusa como
resultado de la vasoconstriccion hipoxica'.

En consecuencia en todo nino con estos signos es
necesario excluir la presencia de una lesion en el in-
terior del bronquio principal homolateral antes de
aceptar el diagnéstico de Sindrome de Swyer-Ja-
mes'4. La forma mas facil de lograrlo es mediante la
broncoscopia, aunque la Tomografia computarizada
helicoidal constituye un método rédpido vy fiable para
establecer el diagndéstico de SIML, puesto que per-
mite realizar reconstrucciones tridimensionales del
arbol bronquial, a la vez que efectuar estudios angio-
graficos con la inyeccion del contraste intravenoso y
puede ser igualmente efectiva

Otros trastornos que dan origen a una radiolucidez
unilateral o lobular, como la interrupcién proximal de
una arteria pulmonar, el sindrome del pulmén hipoge-
nético, y la obstruccién de la arteria pulmonar princi-
pal o0 una de sus ramas por tromboembolias, se dife-
rencian con facilidad por la ausencia de atrapamiento
aéreo durante la espiracion y por otros signos radiolo-
gicos que caracterizan a estos procesos. En cuanto a
la ausencia congénita del musculo pectoral mayory la
mastectomia, se identifica por la inspeccién y el asin-
clitismo por la radiografia de térax.

No se conoce ningun tratamiento especifico*.
Como refieren las publicaciones, carece de terapéuti-
ca correctora y las Unicas medidas se basan en el ade-
cuado uso de antibidticos para evitar y curar las infec-
ciones que es lo que aplicamos en nuestro caso.

Asimismo, y al tratarse de un caso de neumopatia
croénica, recomendamos, la vacunacion antigripal y
antineumocécica, tal y como se recogen en las reco-
mendaciones del Advisory Committee on Immuniza-
tion Practices (ACIP)'®16,

En la mayoria de estos nifos, si no hay una enfer-
medad asociada, el prondstico es excelente, pudien-
do disminuir los sintomas con el paso del tiempo®.

Muchos de los ninos, diagnosticados o no, conti-
nuaran su vida sin ningun tipo de problema. En el
caso presentado tuvo una evolucién favorable, alin
asi estos ninos son subsidiarios de seguimiento para
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1. Los pacientes afectos de SIML pueden acudir
por sintomas o signos de neumonia, aunque algu-
nos se descubren al hacer una radiografia de térax
por otros motivos.

2. Pensar en la posibilidad de SUML ante hallaz-
gos radiograficos de hiperclaridad pulmonar.

3. Ante una hiperclaridad pulmonar uni o bilateral,
es aconsejable una radiografia de térax en espiracion
forzada, antes de proseguir con técnicas mas agresi-
vas y costosas.

4. Destacar el papel diagnostico de la TAC Toréaci-
ca helicoidal, ya que constituye un método rapido y
fiable para establecer el diagnéstico del SUML.

5. La Gammagrafia pulmonar de ventilacién-perfu-
sion es pertinente en el diagndéstico diferencial y en
nuestro caso establecié el diagndéstico.
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