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Neumotórax y sı́ndrome de Marfan

Marfan syndrome and pneumothorax

Introducción

El sı́ndrome de Marfan es una enfermedad autosómica

dominante que determina la formación anómala del tejido

conectivo, alterando la distensibilidad del mismo. General-

mente se asocia a manifestaciones a nivel osteoarticular,

cardiológico y ocular. De forma menos frecuente puede

afectar al aparato respiratorio, provocando distintas altera-

ciones a dicho nivel, siendo la más frecuente el neumotórax

espontáneo1,2.

Existe un aumento de riesgo de padecer neumotórax

espontáneo unas 10 veces superior a de la población general3,

siendo la prevalencia de la asociación entre neumotórax y

sı́ndrome de Marfan entre un 4 y un 11%1,2,4.

Caso clı́nico

Hombre de 14 años diagnosticado de sı́ndrome de Marfan a los

5 años de vida, presentado con dilatación aneurismática de

aorta torácica, miopı́a sin afectación del cristalino y sindac-

tilia en los dedos del pie. Padre fallecido por cardiopatı́a

isquémica secundaria a este sı́ndrome. Acudió a Urgencias

por dolor punzante de caracterı́sticas pleurı́ticas en hemitó-

rax izquierdo de 2 dı́as de evolución acompañado de disnea

leve. Saturación de oxı́geno de 94%. A la auscultación se

evidenció hipofonesis apical en dicho hemicampo. No

enfisema subcutáneo. La radiografı́a postero-anterior de

tórax demostró la presencia de neumotoráx mayor del 30%

(fig. 1), por lo que se decidió la colocación de drenaje

endotorácico de 16 Fr en quinto espacio intercostal izquierdo

a nivel de lı́nea axilar anterior, con resolución del cuadro tras

5 dı́as de ingreso. Se retiró el drenaje pleural y fue dado de alta

hospitalaria.

Tres dı́as después el paciente acudió de nuevo a

Urgencias por dolor de similares caracterı́sticas; se realizó

una nueva radiografı́a de tórax donde se evidenció recidiva

del neumotórax, indicándose de nuevo drenaje pleural,

colocado en la misma localización que el previo. Durante su

estancia presentó fuga aérea persistente, por lo que

se indicó una toracoscopia exploradora (fig. 2), donde se

observó fuga aérea a nivel de ápex pulmonar izquierdo.

Se realizó segmentectomı́a apical atı́pica con resolución de

la misma. Al quinto dı́a postoperatorio el paciente fue dado

de alta sin complicaciones.

Discusión

El sı́ndrome de Marfan conlleva una alteración en la sı́ntesis

de las fibras de colágeno, la cual provoca una reducción en la

elasticidad y la fuerza tensil a nivel de los bronquiolos

terminales que facilita la aparición de blebs, ampollas y

quistes pulmonares3. Estas lesiones predisponen a un mayor

riesgo de aparición tanto de neumotórax espontáneo como
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Figura 1 – Radiografı́a de tórax en espiración forzada donde

se evidencia neumotórax izquierdo.
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de bilateralidad del mismo, de recidiva y de fuga aérea

persistente5.

Por ello, en estos pacientes se debe actuar de una forma

más agresiva, indicando la cirugı́a de forma precoz. La vı́a de

abordaje toracoscópica es la de elección, tal como lo es en la

población general.

No existe consenso a nivel internacional sobre la actitud

relativa a las ampollas en pacientes asintomáticos. En

general, se opta por tratamiento conservador aunque

hay autores que optan por el tratamiento quirú rgico o la

pleurodesis3.
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Figura 2 – Toracoscopia exploradora donde se evidencian

ampollas a nivel de ápex izquierdo.
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