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(Es posible el diagnostico de linfangioleiomiomatosis o de hiperplasia
micronodular neumocitaria multifocal sin lesiones visibles

en la tomografia de torax?

Check for
updates

Is It Possible to Diagnose Lymphangioleiomyomatosis or Multifocal Micronodular
Pneumocyte Hyperplasia Without Visible Lesions on the Chest Tomography?

La linfangioleiomiomatosis (LAM) y la hiperplasia micronodu-
lar neumocitaria multifocal (HMNM) son las dos enfermedades
pulmonares parenquimatosas posibles asociadas al complejo de
esclerosis tuberosa (CET), pudiendo existir una de ellas o ambas
conjuntamente. Esta enfermedad genética con herencia autos6-
mica dominante se considera enfermedad rara con una prevalencia
de 9 casos por 100.000 habitantes, estando afectas alrededor de
2 millones de personas en todo el mundo, caracterizindose por
alteracién en el desarrollo cerebral (iniciando mediante crisis epi-
1épticas en la infancia en la mayoria de los casos) y por la presencia
de tumores hamartomatosos en distintos drganos, siendo la piel y
el rifién los 6rganos con mas del 80% de probabilidad de afectacién.

En alrededor del 40% de los pacientes con CET el pulmén
puede verse afectado, siendo mas probable de padecer LAM el sexo
femenino!, no resultando asi en la HMNM donde la prevalencia
es similar. La edad al diagnéstico suele estar por encima de los 30
afios en ambas enfermedades. La LAM se define como la presencia
de quistes miltiples de pared fina de 1cm de tamaifio habitual-
mente, dispersos por ambos campos pulmonares y rodeados de
parénquima pulmonar normal, y la segunda enfermedad consiste
en la aparicién de nédulos pulmonares (NP) sélidos o en vidrio
deslustrado (GGO), no calcificados, traducidos histolégicamente
en una hiperplasia de neumocitos tipo II, de pequefio tamafio,
dispersos y sin repercusiéon clinica-funcional o transformacién
tumoral.

En ambas patologias la tomografia computarizada (TC) de térax
es fundamental para la evaluacién de las lesiones y en el caso de
la LAM ademas se considera como diagnéstica, existiendo criterios
numéricos quisticos para definir la TC como «caracteristica» (por
encima de 10) o «compatible» (por encima de 2 y por debajo de 10).
No existen diferencias en cuanto al diagnéstico radiol6gico entre
la forma asociada a CET (LAM-CET) y la forma esporadica (LAM-S),
pero si existe diversidad en las caracteristicas clinicas y de funcién
pulmonar?. En el caso de la HMNM no esta definido el nimero de
nédulos para el diagnéstico y hasta el momento los hallazgos histo-
l6gicos son considerados el gold estandar, existiendo publicaciones
donde el hallazgo de las caracteristicas tipicas nodulares en la TC
(en pacientes con CET) se ha considerado suficiente.

https://doi.org/10.1016/j.0presp.2021.100120

En los articulos publicados hasta el momento el diagnéstico his-
toldgico o radiolégico en ambas enfermedades se ha realizado con
un nmero variable de lesiones pulmonares. En la LAM existen arti-
culos con diagnéstico por encima de 10, por encima de 33, incluso
analisis con 2, 4 0 més quistes’. Y en el caso de la HMNM se ha
realizado diagnéstico histolégico en una sola lesién?, radiolégico
mediante TC con al menos un NP° y por encima de 3%, Pero ;seria
posible el diagnéstico de estas enfermedades sin lesiones visibles
en la TC de térax?, ;existen referencias bibliograficas? Pues parece
factible el hecho de que el hallazgo de alteraciones histolégicas
precursoras de las lesiones definitivas visibles en la TC puedan ser
diagnosticadas en aquellos pacientes que, por distintas circunstan-
cias clinicas, fisiopatolégicas o funcionales, se disponga de biopsias
parenquimatosas adecuadas del tejido patolégico.

En el caso de la LAM, existe un articulo publicado, el inico mul-
ticéntrico espafiol, realizado por miembros del grupo de trabajo de
patologia intersticial perteneciente a la Sociedad Espafiola de Neu-
mologia y Cirugia Toracica (SEPAR), con el registro de 72 pacientes
LAM (LAM-CET: 9 pacientes [12,5%]) donde se describen las caracte-
risticas demogréficas, clinicas, fisiopatolégicas y radiolégicas de las
pacientes afectas. En el apartado de descripcién radiolégica se espe-
cificaque existen 5 pacientes (7%) en quienes se alcanzé diagnéstico
histolégico mediante biopsia quirtrgica o biopsia transbronquial
sin evidencias en la TC de térax de lesiones quisticas’. En otro
articulo, 9 afios antes, estadounidense, donde se destaca la alta pre-
valencia de LAM en pacientes con CET, describen el diagnéstico de
LAM mediante autopsia en una paciente y mediante biopsia quirtr-
gica en otra sin visualizacién de quistes previamente, pero en esos
casos no consta prueba de imagen alguna por lo que se desconoce
si en esas 2 pacientes (46 y 45 afios respectivamente) las lesiones
quisticas eran visibles®.

En el caso de la HMNM no existe ningln articulo donde se
haya diagnosticado la enfermedad sin la existencia previa de lesién
radiolégicamente visible tras la realizacién de TC de térax; no obs-
tante, existen dos articulos con peculiaridades; el primero de ellos
publicé el diagnéstico histolégico mediante videotoracoscopia sin
lesiones visibles en la radiografia simple de térax en una paciente
con neumotérax secundario a LAM-CET? y el segundo de ellos
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A.Gomez Lopez, R. Garcia Lujdn and V. Villena Garrido

publicé el diagnéstico de HMNM tras la biopsia quirirgica, en una
paciente sin CET, de una sola lesién pulmonar (8 mm) con densidad
GGO*,

El tipo de biopsias endoscépicas diagnésticas realizadas en la
LAM varian desde la biopsia transbronquial como técnica tnica'®
a la criobiopsia transbronquial (técnica publicada hace mas de
una década orientada hacia patologia intersticial) en la que exis-
ten varias publicaciones sin complicaciones significativas con la
utilizacién de ambos tipos de criosondas y en las dos formas cli-
nicas de LAM'!"12, En cuanto a la HMNM, la videotoracoscopia es
la técnica diagnéstica predominante; no obstante, existen sélo 5
pacientes publicados en la bibliografia diagnosticados mediante
biopsia transbronquial; el primero fue en 2017, donde se obtuvie-
ron mas de 20 muestras de ambos lébulos izquierdos!3, otros 3
dentro de un estudio'# y el Giltimo en 2019 procedentes del 16bulo
superior derecho (no especificando el nimero de muestras) en un
paciente con afectacién discreta en la TC que debido al escaso mate-
rial histolégico obtenido no se realizé estudio genético'>.

Por lo tanto, podemos concluir que el tipo de diagnéstico de
estas dos enfermedades apunta predominantemente al radiolégico
mediante la TC de térax, siendo infrecuente el diagnéstico histol6-
gico sin lesiones radiol6gicamente visibles.
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