osmolaridad plasmética
<280 mOsm/Kg, sodio urinario >20 mEqg/l y osmolaridad uri-
naria > 300 mOsm/kg. Ausencia de edemas o HTA. Se asocia
con carcinoma broncogénico microciiico (diagnéstico efiolégico

SINDROME DE CUSHING

e
ACTH
! e !
; ®sf
17-OH 17-Cetos ACTH DEXAMETASONA  METOPIRONA CRF
ADENOMA
CARCINOMA | ypiapies MACROADENOMA > :
SUPRARRENAL ? HIPOFISARIO f f O <10% @“m?g% ®>90%
= MICROADENOMA @>80% |@®>90% B>90%
DEXAMETASONA e < 0% HIFQORSNO ® 1
METOPIRONA @ < 0%
CRF ® < 10%

* ADH (Sindrome de Secrecién Inadecuada de ADH):
e Es mas frecuente en el oat-cell (SMIR), incluso antes de
su deteccién radioldgica.
e Cursa con hiponatremia (SMIR} [Na' en suero inferior
o 130 mEq / L), encefalopatia, hiper-osmolaridod de

MIR 08 (8842): Paciente de 50 ados, exfumador desde hace

dos, que consulta por fos no productiva de
cién. En la rodlogfofla simple de 16rax se objelive aleleclasia c_!g

I6bulo_superior izquierde y en la analitica rutinaria, un sodio
sérico de 125 mEg/L 2Cudl de entre los siguientes es el dig-

la erina (Na* urinario superior a 20 mEq / L).

SIADH: hiponatremia <130 mEq/l,

por fibrobroncoscopial). (16+)

V MIR 98 (5757): Varén de 43 anos. gran fumader, sin anfeceden-

g it

'fes previos de enfermedad, diagnosticado dos meses onles de

lemn Imonar_no_precisado. Ingresa de urgencias por
defenoro progresivo, durcnte las 2 Oltimas semanas. de sus
funciones cognitives. La familia niega traumatismo previc. La
explorocion muestra normotension arterial y ausencia de ede-
mas. Datos de loboratorio: Na™ plasmdtico 1 osmo-
laridad plasmatica 245 mOsm / kg, glucemia normal, urea 20
mg / dl. Orina: 250 mOsm / kg, Na* 35 mEq / L. 2Cudl de los
siguientes cuadros es el més probable?
Insuficiencia suprarrenal crénica.
Diabetes insipida central.
Polidipsia compulsiva.
Sindrome de secrecién inadecuado de hormona antidiuréti-
co (SIADH).*
5. Reajuste del osmostato.

MIR 05 (8116): Le consulion por un paciente de 60 anos con

Vi que tiene
una hiponctremia de 120 mEq / |. No vémitos ni ﬂ emas. No ha

realizado tratamiento alguno. ¢Cual es lo posibilidad diagnésti-
ca més frecuente?

Insuficiencio cardicco.

Sindrome de secrecién inodecuada de ADH.* (Nota: causo
mas frecuente de hiponatremic normovolémica).

Sindrome nefrético.

Hipertensién portal.

Insuficiencia renal eguda.

ﬁq_q sin ofros dotos que orienten a otras cousas de hiponatremia (vomi-

tos, diuréticos, etc.| y en ausencia de edemas (que excluyen una hipono-

tremia dilucional come lo que podrio aparecer en lo insufidencio cardia-
ca, sindrome nefrético o hipertensién porial), hay que pensar como
cousa més probable &l SIADH.

'~":‘*.w ST

anéstico mdés probable?

P A =

0

. Carcinoma epidermoide con metdastasis suprarrenales.
Adenocarcinoma metastasico.

Carcinoma de células gigantes.

Carcinoma microcitico con Sindrome de secrecién inadecya-
da de ADH (SIADH).*

Tumor carcinoide con metastasis hepdticos.

* PrPTH (péptido relacionado con la PTH): Es més frecuente
en el carcinoma epidermoide [4MIR). Cursa con hipercal-
cemia [2MIR}. (poliuria, polidipsia, deshidratacién) e
hipofostatemia. En los pacientes hospitalizades, la cousa
mas frecuente de hipercalcemia son los tumores malignos
(MIR). Lo primera medido ferapéutica ante una hipercal-
cemio grave, con calcio sérico superior a 13 mg / dL, es la
hidratacién con suero salino, 2 — 4 L / dia (MIR). Poste-
riormente pueden utilizarse furosemida, bifosfonatos iy,
(MIR) o calcitonina.

El fipo de carcinoma pulmonar que se osocio con maoyor fre-
cuencia con hipercalcemia (por secrecién de productos similares
a la PTH) es el carcinoma epidermoide. (4+)

Hipercalcemia. En los pacientes hospitalizados, la causa mos frecuente de

hipercalcemia son los tumores malignos.

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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X, TUMORES

MIR 97 (5196): Sefale cudl de los siguientes fipos de carcinoma
pulmonar se asocia con mayor frecuencia con hipercalcemia:

1. idermoi slulas escomosas).*

2. Adenocarcinoma.

3. Bronquicloalveolar.

4. Carcinoma de células pequenas (células en grano de ave-

na)j.
5. Carcinoma de células grandes.

MIR 05 (8094): Un paciente de 76 anos es ingresado con una

masa gulmgnar y una cifra de calcio sérico de 16 mg / dl. 2Cuél
es la primerac medida ferapéutica a adoptar?

Pamidronate intravenoso.
Alendronato oral.
Furosemida.

Suero salino.”
Cacitonina.

MIR 07 (8674): Un paciente con carcinoma de pulmén de cély-
erable desarrolla unc hipercalcemia de 14

Lol o o e

ma / dl. Se inicia una perfusién con suero saling y, una vez bien
hidratado, fy_qw_r_'r_\_t_dg con lo que horas més tarde la cal ggmg
es de 11.5 mqg / dI. 2Cudl es el paso ferapéulico siguiente mds
apropiado?

1. Corficoides.

2. Nitrato de galio.

3. Alendronato.

4. Plicamicina.

5. Zoledronato intravencso.*

»
o RECORDEMOS (ENDOCRING)

Las causas mas frecuentes de hipercalcemia (90%) son el hiperpara-
tiroidismo y los tumores malignos.

En los pacientes hospitalizados, lo causa més frecuente de hipercal-
cemia son los tumores malignos (MIR}.

Los fumores malignos pueden provocar hipercalcemic por diversos
mecanismos, uno de los cuales es la liberacién de proteina relocio-
nada con la PTH (PrPTH) por carcinomas de pulmén (MIR) o rifién.
La hipercalcemia es un trastomo frecuente que afecta ol 10 -15%
de los cénceres de pulmén, suele ser grave y puede ser dificil de
fratar.

Lo primera medida terapdutico ante una hipercalcemia grave, con
calcio sérico superior a 13mg / dL, es lo hidratacién con suero
salino, 2 - 4 L / dio (MIR). Posteriormenite se usan furosemida (di-
uréfico del asa con efecto hipocalcemiante} bifasfonatos i.v, (MIR) o
calcitonina. .

s Calcitoning, gastrina: en el carcinome oot - cell (MIR).

e VIP: Fn el corcinome epidermoide y en el oat-cell (MIR).
Cursa con diorred dbundan(e vdisminu_cién de potasio.

» Gonadotropinas: as mds frecuente en ef carcinoma de cély-
las_grandes. Produce ginacomastia (puede ser unilateral) y
afrofia testicular.

Atrofio teshculo y gmecomasha por produccabn odépuoa de gonodofrop;—

mme an tin na~ianta FAn FAncar da nolmAn

El carcinoma de célulos Grandes segrego

Gonadotropinas.

GH: Se cree que lo produccién ectépica de hormona de
crecimiento es lo responsable de lo osteoarfropatia hiper-
tréfica néumica.
c. ESQUELETICOS:
¢ Acropaquios (2MIR), o dedos en palillos de tambor
{sobre todo en carcinomas no de células pequenas).
Es la anomalia esquelético més frecuente en el céncer

de pulmén (30%).

© Curso Intensivo MIR Asturias 2004

Las acrepaquios son lo enomalia esquelética mas frecuente en el coneer
de pulmaén.

« Osteoarfropotia hipertrofica néumica (MIR), (es mds
frecuente en el carcinoma epidermoide y en el adeno-
carcinoma). Cursa con acropaquias, arfralgias y en-
grosaomiento peribstico (IMIR).

MIR 09 (9112): En un pacient en el que se defectan
acropaguias de gparicion reciente, ¢cudl es el diognodstico mas
probable?:

1. Cancer de pulmén.*

2. Fibrosis pulmonar.

3. Brenquiectasias.

4. Absceso pulmonar.

5. Empiema.

MIR 10 (9307): Pregunia vinculado o la imagen n°7. Las manos
que aporecen en lo imagen 7 corresponden a un hombre de 52
afos de edad, sin antecedentes patolégicos de interés que acu-
dio a lo consulte por uno enfermedad que debuyté clinicamente
mw Induque entre los siguientes, cudl es lo oltera-

Nédulos de Heberden.
Artropatia psorigsica.
Acropaquins.”
Panadizos.

Quistes ése0s.

PEWR=




T MIR 10 (9308): Pregunta vinculada a la imagen n®7 (pregunta

: antenor) ¢Qué pruebe considera realizar en primer lugar?
Gasometria arterial basal.

Ecocardiograma.
Rx de manos.

@ wn

+
.

Hemaograma y bioguimica rutinaria,

d. NEUROMUSCULARES:
Los tumores que se asocian con mayor frecuencio @
sindromes paraneoplésicos nevrolégicos son los cdnceres
de pulmén.

Encefalopatia cerebral.

@ Curso Intensivo MIR Asturias

.1
¢ Ceguero refiniang.
¢ Miopatias, polimiositis.
¢ Neuropatias periféricas:
Los neuropatias periféricas son los sindromes porane-
oplasicos neuromusculares més frecuentes (MIR).
Basandose en criterios de electrediagnéstico la neu-
ropatia oparece en el 50 % de los cénceres de
pulmén.
P Wk
Neuropatia periférica y tembior.
MIR 99 (6429): Senale cuél de los siguientes sindromas naure-

musculores paroneopldsicos es el mas frecuente:

kbt wiit oo

Encefalitis subaguda.

Degeneracién cerebelosa.

Sindrome miasténico de Lombert-Easton.
Miopatia coquéctico.

¢ Sindrome de Eaton — Lambert:

Sindrome paraneoplasico  pseudomiasteniforme
autoinmune (MIR). Hay anticuerpos contra los ca-
noles del calcio en el botén presindptico (Ac-LEMS)
(MIR).

Es més frecuente en el carcinoma tipe oat-cell
(2ZMIR).

A diferencia de la micstenia, no mejora con neos-
tigmina y mejora con lg repeticién (MIR) (focilita-
cién de la controccion tras estimulacion eléctrica
tetanizante, MIR}, 3-4 diaminopiridine, guonidina
(MIR] y colcio. Afecta a lo musculoturo proximal
(MIR] (debilidod paro levantorse de los sillas y po-
ra subir escalercs).

Reflejos ostectendinosos disminuidos (MIR).

La sensibilidad no esté afectada (MIR).

e Boca seca (MIR).

©Curso Intensivo MIR Asturias
El sindrome de Eaton — Lombert se debe a lo presencio de anticuerpas
contra los conales de colcio del botdn presindpfico.

Dificultad pora

Ol s ML At subir escaleras.

Sindrome de Eaton-Lambert

mVOE 000 0 Y ‘i|| il
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Incremento del potencial con la estimulacién: Eaton — Lambers.
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IX. TUMORES

El sindrome de Eaton-Lambert ofecto o lo musculatura proximel y cursa
con dificultad paro levontarse de los sillos y pora subir escaleras.

MIR 98 (5742) Mméilos_ que padece desde hace tres
ad muscular a nivel los extremidade
edad lor restesios en los
fro mnﬂb g Durante lo exploracién se compruebo dgb_(h@_
ulos proximales. Lo sensibili
reflej ogeotgndtggsgs estan disminuidos en miembros supeno-

res y abolidos en los inferigres. 2Qué prueba complementaria de
las siguientes ayudaria o establecer el diagnéstico?

Estudio del LCR.
Biopsia de nervio afecfo.
Biopsic de musculo afecto.

RX de térax.*
RMN medular.

N

e. HEMATOLOGICO - VASCULARES:
Anemia normecitica pormocrémica, anemia hemolitica
autoinmune (MIR), eosinofilio, fromboflebitis - migrans
(MIR), endocarditis rrombética, CID.

ﬁ:wu Asgtie 0

El cncer de pulmén puede cursor con anemia normocrdmica normecitica,

BN
ol RECORDEMOS (DIGESTIVO)
Lo fromboflebitis migrans o sindrome de Trousseay, también

aparece como sindrome parcneopldsico en tumores digestivos,

principalmente en céncer de estémaoge y pancreos.

MIR 97 FAMILIA (5030): ¢Cual de los siguientes entidodas NOQ
msmm_d.e anemio hemolitica?

Atrofia de la mucosa gdstrica.”

Granulomatosis de Wegener.

Preeclampsia.

Carcinoma de pulmén.

Prétesis valvular metdlica,

DR wN =

f. CUTANEOS:

« Dermatomiositis del adulto (MIR): debilidad muscular,
erupcién purpdrice en mejillas y pérpados (eritema en
heliotropo).

» Polimiositis (MIR): Es mas frecuente en el tipo oat - cell
(MIR).

. is nigricans:

N ’
RECORDEMOS |DERMATOLOGIA)

La acantosis nigricans es una pigmentacién pardusca en los
grandes pliegues (cuello, axilas ¢ ingles) con hiperqueratosis,
plegamiento y engrosamiento oterciopelade de la piel (MIR).
Como sindrome paraneoplasico (MIR), se asocia en el 90% o
negplasia digestiva (sobre fodo @ céneer de estémago) y en el
En pacientes de menos de 40 ofios suele asociarse a endocrino-
patios y es un cuadre benigno.

Puede ser familiar [MIR), y también secundario a la administra-
cion de farmocos (MIR).

cell, de aspecto similar al veteado de madera.

» Hipertricosis lanuginosa: Es més frecuente en el car-

cinoma epidermoide.

Lesiones ampollosas.
Enfermedad de Bowen (carcinoma espinocelular in si-
tu cutaneo).

¢ Tilosis: Queratosis palmoplantar, tombién se asocia ol
carcinoma de esdfago.

Enfermedad de Bowen.

Merdswsvs culéneas de carcinomo bronqunal

g. REMALES:
Glomerulonefritis membranosa (MIR).

h. DIGESTIVOS:
Pseudo-obstruccion intestinal crénica, en corcinoma de
células peguenios (MIR).

MIR 98 (5725) Senale, del grupo de enfermedudes gue se rela-
cionan, al puede la estinal créni

formar ngm, con mayor frecuencia, de su sindrome porane-

! I ndiente:
Linfomas viscerales,
Carcinoma de ovario,

Carcinoma pulmonar de células pequerics.”

Carcinoide diseminade.
Tumores pancredticos endocrinos.

gl ool

Eryterna girgtum repens: Es mas frecuente en el oat-




' 2.5. Métodos complementarios

A. DIAGNOSTICO PRECOZ

La deteccién sistemdtica en personas asintomdticas de alto ries-
go (varones de mas de 45 anos que fuman 40 cigarrillos / dia o
mas) mediante citologia de esputo y radiografias de térax NO
"~ ha permitido incrementar la supervivencia,

_ B. RADIOLOGIA

a. TUMOR PERIFERICO:

e Nédulo pulmonar solitario (debe ser superior a 1 cm
de didmetro para ser visible). El cdncer de pulmdn es
la cousa més frecuenfe de nédulo pulmonar solifario
en maoyores de 45 aros. El adenocarcinoma es la cau-
sa mds frecuente de nodulo solitaric maligne.

Nédulo pulmonar solitario: el céncer de pulmén es la causa mas frecuente
de nédulo pulmonar solitario en mayores de 45 anos. El adenocarcinoma
es lo causa més frecuente de nédulo solitario maligno.

* Cavitaciéon de contorno externo mal definido, pared
gruesa y conforno interno mamelonado (2MIR}: ante
todo absceso pulmonar en adultos fumadores, descar-
tar el céncer de pulmén (MIR).

Covitacion: ante lodo absceso pulmonor en odultos fumodores, descartar
ol céncer de puimdn.

o El carcinoma bronquiclo-alveolor puede dor un
patrén alveolar difuse.

Patron alveolor: £l carcinoma bronquiolo-alveolar puede dar un potrén
alveclar difuso.

b. TUMOR CENTRAL:

* Ateleciosio 0 neumonia bocteriona secundaria o obs-
truccién bronguial. Ante un pociente que presenfa
neumonias de repeticion en la misma lecalizacion hay
que descartor un céncer de pulmén (MIR),

e El carcinoma microcitico produce uno masa hilior
(MIR), adenopdtica precoz.

Turmar central,

Afeleciasia del pulmén derecho cseciodo a derreme (neoplosio pulmo-
nar): epacificacién del hemitérax derecho sin desviacion mediastinica.

Nota: Si el mediesiino estd centrado, se requiere que existan
simulténecmente atelectasia y derrame pleural. La Onica enfer-
medod que puede provocar simulténeamente atelectasia y de-
rreme pleural es el carcinoma de pulmén (MIR).

Atelectasia del pulmén izquierdo secundaria a neoplasia. Opecificacién
de! hemitérax izquierdo con desviocién maediastinica ipsilatergl.

MIR 98 FAMILIA (5455): Si un enfermo de 50 chos fiene una
sequnda neumenia_en el ébulo inferior derecho, tres meses

después de la primera, con ligera pérdida de volumen, debe

sospecharse:

1.
2.

3.

-

Neumonia por Legionella pneumophila.

Neumonia por neumococo resistente a lo anfibicterapia
previa.

Obstruccién endobronguial.*

Embolismo pulmonar asociado.

Tuberculnsis nulmanar
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IX. TUMORES

Céncer de pulmén con odenopatios hiliares v mediastinicos. Se observa
un nddulo pulmonor de contarnos mol definidos (n) en compo medio del
pulmén derecho. Existe agrondomienta del hilio derecho (flechas finos) y
ensanchamiento mediostinico paratrogueal derecho (ffechas gruesos) por
adenopotias.

Metastosis cerebral (flechas) y en colota (puntas de flecha) secundarias o
un cancer de puimén (adenocarcinoma).

¢ TAC de higado y suprarrenales (MIR).
. METASTASIS PULMONARES MULTIPLES: TAC obdommql con contraste. Se debe confirmar lq maligni-
dad de los lesiones abdominales sospechosas mediante pro-
Imagen en suelto de globos. <gh Z : :
cedimientos como la PAAF, si en caso contrario el pociente
fuera opto para tratamiento curativo.

Imagen en svelfe de globos por metéstasis pulmonares maltiples.

C. TOMOGRAFIA COMPUTERIZADA (TAC)
e E TAC torécico es la prueba de imagen imprescindible para

la correcie evaluocidn del tumeor primario, y ko mejor prusbo RD: rifida deha; RI: riidn zda; VCL: vena cava inferior; SO suprasrenc
para valorar si un tumor puede ser resecado o no, También
es la prueba de mas peso en la estadificacion ganglionar, Se
consideran patolégicos los ganglios de mas de 1 cm, oun-
que en un 20% de_los menores de | ¢m se pueden encon- D. FIBROBRONCOSCOPIA
frar células neoplésicas.

dcha; Ao: vorta.
Masa suprarrenol izdo (m) correspondiente a une metéstasis de cancer de
pulmon

e Lo cousc més frecuente de obstruccién endobronquial es el
céneer primari¢ de pulmén. Lo fibrobroncoscopia continto
siendo la piedra angular de la estadificacién del cancer de
pulmén y del seguimiento. Es lo prueba diognéstica impres-
cindible tros la exploracién clinica y radiolégica (sobre todo
en tumores centralas, 2MIR).

¢ Se realizard biopsia bronquial en los tumores centrales y
biopsia transbronquial en los fumores periféricos.

e Lo biopsia transbronquial puede utilizarse también para
biopsiar los ganglios mediastinicos o las masas pulmenares
adyacentes a los grandes bronguios.

Masa pulmonar (m) localizada en el LID correspondiente a un odenacar-
cinoma de pulmén. Se observan varios nédulos en ambos campos pulmo-
nares de localizocién periférice (flechas) que representan metéstasis
pulmonares del adenccarcinoma.

TAC craneal si hay sintomas neuroldgicos {MIR). Los tipos de
cancer de pulmén que provocan mas frecuenfemente meids-
tasis cerebrales son el adenocarcinoma y el indiferenciado.
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Ante un pacienfe con saspecho de cancer de pulmén por la clinico y lo
exploracion rodiografica, estd indicada un broncoscopio con toma de
biopsia para cbtener un dingnéstico histalégico de la estirpe tumoral.

Ante lo sospecha de un tumor pulmonar se debe realizar bron-

coscopia con toma de biopsia para velorer el sublipo calular.
(4+)

MIR 98 FAMILIA (5457): Un paciente de 56 afos, fumador de 20
cigarrillos al dia desde los 13 afos de edad, presenta desde
hace un mes expecloracién _hemoptoica escoso. Lo radiogrofia
de térax simple muestra una imagen de maosa paratrogueal

derecha de unos 10 ¢m de diémetro. ¢Qué estudio de los pro-

puestos consuderc prioritario en este paciente?
t

Baciloscopia de esputo y fincién de Ziehl.
Gammagrefia pulmonar con Galio.
Ecografio abdominal.

Espirometria.

el i Do

MIR 99 FAMILIA (6191): Si un pociente de 60 oios, con antece-
dentes de 1 obogu«smo. presentc una imogen de ospecto nodulor
vi n | i ri n el
gulmén Qgrecho, la actitud més correcta seria:
Hacer una puncién percuténea con aguja guiada por TAC.
2. Hacer una broncofibroscopia.”
3. Preseribir tratamiento antiinflamatorio y hacer broncofibros-
copia si la imagen no desaparece.
4. Hacer broncofibroscopia sélo si tiene esputos hemoptoicos.
5. Vigilar la evolucidon con radiografias cada seis meses, y
hacer broncascopia si crece el nédulo.

Pregunta vinculada a la imagen n®5

MIR 11 (9538): Verédn de 69 aios, agricultor jubilado; bebedor
importante y fumador de mds de 20 cigerrillos/dia desde su
juventud hasta hoce dos afios en que obandoné el consumo tras
ser diagnosticado de EPOC grave (grado Il de GOLD). Es hiper-
tenso, diobético y presenta dislipemia por lo que recibe trate-
miento con |ECAs, estafinas y metformina. Presenta fos y expec-
toracién_habitual junta con una disnea basal a esfuerzos mode-
rodos/pequenos Hoce cunco meses comienza con un cuadro de

res, |unio con una alterocnén de la senscbnlndod vnbrolona ¥ pOsi-

cional, con reflejos normales y sin_debilidad o atrofia muscular.
En los Gltimos tres semanas refiere disfenia, incremento de la tos
y de la disnea haobitucles y expectoracion amarillenta. En los
Gltimos cinco dias tiene cefaleas frecuentes, mareos y vomitos,
motive por el que acude o urgencias, donde se objetiva una
temperotura de 37,8°C; presién crferial de 140/85 mmHg y
frecuencia cardiaco de 20 lpm sin taquipnea significativa en
reposo. El hemograma es normal y en la bioquimica se observan
un discreto aumento de los transeminasas v de la fosfatasa alco-
ling. Se comprueba, odemds, una hipengtremic de 112 mEg/|

con cloro de 88 mEq/L, potasic de 3,9 mEqg/l, osmolaridad
plasmética de 255 mOsm/kg, osmolaridad urinaric de 550
mOsm/kg y excrecién urinaria de sodio de 65 mEq/L. En el
Servicio de Urgencias se le realiza una radiografia de térax (figu-

ra). 2Cudl es lo prueba diognédstica mds eficaz paro establecer

un diagnéstico definitivo en este caso?:

81

S e, 0052

Imogen 5
Baciloscopic y cultivo de espulo.
Determinacién de anticuerpos anti-Hu en suero,
Tomografia computarizada (cerebro, térox y chdomen).
Gammagrafia pulmonar de ventilocién-perfusién.
Fibrobroncoscopia.®

ST 0

E. BIOPSIA DE ADENOPATIAS MEDIASTINICAS POR

MEDIASTINOSCOPIA (3MIR], MEDIASTINOSTOMIA O

TORACOTOMIA

* En los pacientes que presentan un tumor en lo rodiogrofio o
TAC de térax, sin confraindicacién manifiesta para una es-
frategio curofiva mediante cirugio o radioterapia tros la eva-
luacién inicial, es necesario investigar la afectacién tumoral
del mediastino. Los criterios varian segin los hospitales, y
pueden consistir en mediostinoscopia (para tumores del la-
do derecho) o mediastinostomia lateral izquierda (para tu-
mores del lade izquierdo), o bien proceder directamente a
la toracotomia para establecer ¢l estadio en el mediastino.

¢ Toda odenopatia mediastinica de més de 1 cm. descubierta
en el estudio con TAC previo a lo intervencién del céneer de
pulmén, requiere biopsia por mediastinoscopia o mediasti-
nosfomia (3MIR), siempre que el resultado pueda influir en
los decisiones terapéuticas (para establecer la presencia o
ausencio de afectacién genglionor N2 o N3J. Si, por ejem-
plo, hay parélisis completa del nervio recurrente, el paciente
se considera irresecable, por lo que no estd indicada lo me-
diastinoscopia en e estudio de extension (MIR).

* Lo probaobilided de que los ganglios de menos de 1 cm.
estén afectados es de un 10 - 20 %, aproximadamente.

*

O Cavs bmanive MR jswise
Mediastinoscopia.

» Lo mediostinoscopia no sirve para biopsiar tgjide mediastini-
co lacalizado cerca de la porcion proximal del bronguio -
fronco izquierdo (MIR), para esto locolizacion se necesitord
una mediaslinostomia anterior paraesiernal izquierda,
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IX. TUMORES

@ Curso Intensivo MIR Asturias /
Lo mediustinoscopia no sirve paro biopsiar iepdo mediastinico localizodo
cerca de la porcion proximal del bronquio — fronco izquierdo

MIR 98 FAMILIA (5449): Varon de 40 anos, fumador y con una
lesion iférica de 2 cm en pulmén derecho, que por biopsia
lronstoracica muestra ser un dem Pfuebos
funcionales respiratorias normales. igaci ig
negativa porg metastasis. La TAC forogcc muesiro un g@rent
ganglio parafraguecl dereche de 1,5 cm. Cudl deberia ser el
paso siguiente?

Ordenar revisién periédice que incluya TAC torécica.
Practicar iastin ia.*

Realizar biopsia de médula ésea.

Inicior radioterapia.

Inicior quimioterapia.

MIR 99 (6419): Ente las siguientes exploraciones, aplicados al

estudio de la extensién del céncer broncopulmonar, sefale la que

NO estd justificada:

1. TAC craneal en el adenccarcinoma y el indiferenciado.

2. Gammagrafia dsea st hay sintamas a fosfatasa alcaling alta.

3. Toracoscopio ante derrame pleural exudado con citologio
negativa.,

4. Mediastinoscopia si_oparece parélisis completa del nervio

5

Lt et i

recurrente.”

TAC de higodo y suprarrenales si hay sintomas de su ofecto-
cidn,

MIR 01 {7012): Hombre de 62 afos de edad, de profesion taxista
con diagnéstico previo de bronquitis crénica sin tratomiento al-
guno, que consulla por esputa hemoptoico. La exploracién fisica
es normal. La rodiogrofio simple de térax muesire una masa en
16bulo superior derecho que no existia un afic antes. La broncos-
copio objetiva mucosa de aspecto tumoral en bronguio lobar
superior derecho gue se biopsia y es informado como cgrcinomo
epidermoide. El calculo de FEV, postoperatorio predecible es de
900 ce pare uno lobectomia superior derecha con test de bron-
codilatacién positive. La resonancia magnética del cerebro_es
normcul Lo & omggraﬁo comgg&nzado {1C | muestra una M M
rior der i fr
s&ce_c_qj_de_I.Lw_@mgl_rg 2Cu6| es el SIGUIENTE m
dimiento a realizar?
1. Lobeclomia superior derecha y linfadenectomia mediastinica
radical.
Trotamiento guimioterdpico combinado definitivo.
Mediastinoscopia da estadificacién.*
Realizacién de tomogrotia por emisién de positrones (PET).
Marcadores tumorales (enolasa neurcespecificos.

Z
3,
4.
3

MIR 03 (7550): Ante un paciente de 70 afios con un carcinoma
ggdermoude gulmonor en el lé6bulo sugnor derecho e nmégenes

L_an_ung_!mmmﬁg_qml.cmmnmdg 2Cu6! de los sagwen-

tes exploraciones serd la de primera eleccién para establecer
especificamente lo afectacién tumoral de dichas adenopgtias?
Una tomografio por emisién de positrones.

Una resonancia magnética.

Una mediastinoscopia.* (Nota: lo mediastinoscopic e5 més es-
pecifico que el PET, puesia que el PET fiene falsos positivos).

. Biopsia transbronquial.

Toracoscopia.

La wN o

-

F. TOMOGRAFIA POR EMISION DE POSITRONES (PET)

s Se estd estudiando como alternativa o la mediastinoscopia y
paro descortar metdstasis ocullas en otras localizaciones,
sobre tode cuando se descubren nédulos >1 cm en pacien-
fes con neoplasios de pulmén resecables (MIR),

» Estd adguiriendo poco a poco gran importancia en el esto-
diaje, ya que no es una prueba invesive come la mediasti-
noscopic (que requiere onestesia general y tiene mayor
riesgo en pacientes ofosos y con patologia asecinda, coma
son muchos de los pacientes con neoplasia broncopulmo-
nar).

*» Lo PET puede evitar una toracotomio innecesaric en un
nédulo pulmonar solitario y tiene utilidad en la evaluacién
ganglionor del mediostino (permite detectar actividad tumo-
rol incluso cuando la TAC no encuentre adenopatias po-
toldgicas).

* Los estudios demuestran una mayor sensibilidad y especifi-
cidod de lo PET respecto a la TAC o la hora de detector
metastasis ganglionares en el mediastino.

¢ Un valor de coptacién estondarizada (Standardized Upicke
Value) SUV >2,5 es altamente sugestive de malignidad. Las
lesiones menores de 1 em. pueden dar un falso negativo.

¢ La coracteristica mas relevante de la PET en la evaluacién
mediastinica es su valor predictivo negativo, superior al 0%,
de forma que uno PET negotive puede considerarse suficien-
temente fiable pora evitar someter ol pacienfe o unt medisti-
noscopia diagnésfica.

* En el caso de que la PET sea positiva se debe realizar lo
mediastinoscopia para descartar un falso positivo.

e La PET también ha permitido detector meldstasis hematége-
nas en un 15% de pacientes que hobrion sido closificodos
como MO por ofras téenicas diagndsticas.

MIR 08 (8847): Hombre de 55 agrios ofecto de carcinome bron-
cogénico, presenta en la TAC torécico masa pulmenar de 4 ¢cm
de didmetro y adenopatias paratragueales de didmetro >1 cm.
2Cudl de estas propuestas seria la acertado para el plantea-
mn&hmmﬂmz

. Indicacién de tratomiento quirdrgico sin més estudios pre-

vios.

2. Administracién directa de un iratamiento oncolégico necad-
yuvante.

3. Desestimacién definitiva de lo indicacion qulrurglco

4, Realizacién de un TAC-PET f scopia pre-
vies.*

5. Consideracion exclusiva de un tratamiento radioquimioterd-
pico.

G TOMOGRAFIAS OBLICUAS

Antes eran el procedimiento de eleccién pare el estudio de gan-

glios hiliares (Actualmente se usa el TAC).

H. RMN

Se utiliza en los tumores de Pancoast, para obtener informacién

adicional sobre la ofectacién del tumar del plexo braguial, el

contenido foracico, los grandes vasos u oiras estrucluras me-
diostinicas,

. GAMMAGRAFIA OSEA

e  Prueba de eleccién para la deteccién de metdsiasis dseas.

s  Estd indicada si hay sintomas o fosfatase alcaling olta (MIR).
Mo e recomiendo en pacientes con umores res 25 (es-
tadios | y 1) en ausencia de sinformas (fompoco la TC cere-
bral).

J. CITOLOGIA DE ESPUTO O BAL

Es 0til sobre todo en fumores centrales.

Célvlas odenocarcinomatosas en ef espulo,




K. PUNCION ASPIRATIVA TRANSTORACICA.

- La puncién aspiracién con oguja fina via transtordcica se usa
para obtener material para esfudio histopafolégico en los po-
cientes con elevado riesgo quirdrgico.

Puncién ospirativa iranstoracica.

L. TORACOCENTESIS, BIOPSIA PLEURAL

Lo mayor parte de los derrames pleurales asociados o un cancer
de pulmén se deben al tumor. Lo presencia de células malignas

~en el derrame indican inoperabilidad (MIR). Anfe un exudodo

- pleural con citologio negativa estd indicada lo toracoscopio

(MIR}.

M. TORACOSCOPIA

. Se ha usedo en el estadioje, sobre todo para biopsiar adenopat-

fas de lo ventana cortopulmonar y poraadrica.

N, ECOGRAFIA TRANSESOFAGICA

_ Pora el estudio de céinceres de pulmén con invasidn del eséfago,

corazén o aorta. También se puede realizar una puncién y aspi-

- racién con aguja fina de gonglios linféticos mediostinicos poste-

riores bajo control ecogréfico endoscédpico (MIR).

MIR 06 (8282): Lo ecografia endoscépica se realiza con un
transductor ecogrdfico incorporado o un endoscopio flexible.
Can &l podemos evaluar lo pared intestinal y drganos adyacen-
tes obteniendo imégenes ecogréficas de olta resolucién. 2Cudl
de los opciones diagnésticas que a continuacién proponemos,
NO puede realizarse con esta técnica?

1. Estodificacién tumeral TNM, * (Neta: ne puede valoror las
metéstasis hematégenas M).

Diagndstico de coledocalitiosis.

Diagnéstico de cancer de pancreas.

Puncién y aspiracion con agujo fina de mosas y adenopat-
fos en el mediastino.

5. Diagnéstico de ¢clncer de recto.

0 S 1O

O. BIOPSIA POR TORACOTOMIA (2MIR),

P. BIOPSIA Y ASPIRACION DE MEDULA OSEA

Indicado en el estadiaje del céncer microcitico, pueste que un
25% de los pacientes tiene fumor en la méadula dsea.

Q. CITOLOGIA DEL LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO

Indicade cuende hay sinfomas o signos de compresién medulor,
tras realizar un TAC o RNM de carebro y médula espinal, estd
indicado un examen de lo citologia del L.C.R. para definir la
necesidad de tratamiento local con rodioterapia en el lugar de la
compresién medulor y de quimioterapia intratecal si se detectan
células malignos.

2.6. Estadicje del cdncer pulmonar

A. CANCER MICROCITICO

El estodiaje del cancer de pulmén microcitico sélo distingue

entre:

a. ENFERMEDAD EN ESTADIO LIMITADO
(30% de los pocientes).
Tumor limitado a un hemitérax y o los ganglios linféficos re-
gwnoles (incluides mediostinicos, hiliores conirulotercles vy
supraclaviculares homoloterales). El tumor puedes ser abarca-
do con una radioterapic tolerable. Por ello, los nédulos su-
proclaviculares y contralaterales, la afeclacion recurrencial y
el sindrome de veno cova superior podrion formar parte de
un estadio limitodo de un céncer microcitico, al poder abar-

carse con radioferapia.
El estadio “limitado” del céncer de células pequenas equivale
a los estadios | a Il B del CPNCP (no de células pequenas)
Se tratan con quimioterapia y radioterapia del hemitérax
(MIR).
b. ENFERMEDAD EN ESTADIO AVANZADO (70% de los pocien-
tes),
El tumor sobrepase los limites seficlados en el apartado an-
terior. Se fraton con quimioterapia.
B. CANCER NO MICROCITICO. CLASIFICACION TNM
La estadificocién de un tumor canceroso se base en el tamoiio
del tumor, el grado de extensién a los ganglios regionales y en lo
prasencia o no de metdstasis hematégenas (2MIR).

MIR 09 (9184): En lo decision terapéutica de un pociente ne-

oplésico es fundomenicl determinar el estadio tumorel. ¢Cudl o

cudles son los elementos claves para determinar al estadio de

diseminacién de un tumor?

1. Determinacién sérica de los niveles de los marcadores fu-
morales propios del tumeor.

2. VYaloracion de la afectacién tumoral del denominade gan-
glio centinela.

3. Eveluacion del fipo histolégico del fumor en una biopsia o
pieza quirGrgica de extirpacidn del tumoer,

4. Deferminacién del tomaiio tumoral, ofeccién de los gonglios
linfaticos y de la presencia de metasigsis.*

5. Establecimiento del grado de diferenciacién fumoral en una
biopsia del tumor.

El estadioje del cancer de pulmon NO microcitico segun el Sis-
tema Internacional pare la determinacién del Estadio (ISS) es lo
siguiente:
a. TUMOR PRIMARIO (T)
* Tl: tumor de 3 cm o menor, sin invasién de bronquios
principales, Es resecable.
o Tla:=2em,
o Tib:>2emy<3cm.

E)Cura Inteesine MIR Askirise 2603

Ti: tumor de haste 3 em.

¢ T2: tumor de mds de 2 cor (3MIR) y mener o igual a 7
cm, o afectacién del bronguio principal a 2 o mas cm
alejado de la carina (MIR), © que invade pleuras viscera-
les, o con neumonia ohstuctiva asaciada (pero no de
todo el pulmén) (MIR]. Es resecable.

o T2a:>3cmy=35cm.
o T2b:>5y=7cm.

T2: tumor de enfre 3y 7 cm,
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IX. TUMORES

MIR 00 FAMILIA (6489): Paciente de 69 afos, fumador de 30
cigarrillos / dia desde hace 40 ofos, que a raiz de un episodio
de hemoptisis se le practica una TAC fordcica que demuestra la
presencic de una ma ihiligr

lectasia completa de lébulo superior derecho y ausencia de ade-
nopatigs medigstinicas y de otras anomalias torécicas. La bron-
coscopio confirma la presencia de une moso de aspecio neopla-
sico_en la entroda del 16bulo superior dereche situada a mds de
2 e¢m de lo caorina principal cuyo diognostico histolégico es de
carcinoma escamoso. La espirometrio forzada muestra una FVC

de 4.200 (88%) y un VEM 5 7 n_cogient
VEMS / FVC de 69%. 2Cuél de las siguientes ofirmaciones es
correcta?
1. Se trata de cancer de pulmén en estadio Il
2. El tratomiento de eleccién es la quimioterapia necadyuvante s
y posterior cirugia de reseccion. s B
3. Lo clasificacién TNM que le corresponde es T2 NO MO.* Q0 Iheawy M i R
4. La presencia de uno alteracién vendilatoria obstructiva con- T4: tumor con invasién del mediastino.

traindica la reseccidn quirtrgice del tumor.

5. Sélo se puede descartar la opcidn quirdrgica si un trata-
miento broncodilatador intenso durante 3 semanas no per-
mite solucionar completamente la alteracién ventilatoria
obstructiva.

e T3: Tumor > 7 cm o de cualquier tamafa con exten-
sién directa ¢ la pored toréeica (3MIR] (incluyendo el
tumor de Pancoast que no ofecte a la columna), dio-
fragma, pericardio (MIR), pleura mediastinica, o afecto-
¢ién del bronquio principal @ menos de 2 cm de la cori-
na (sin afectarla) o con neumonia obstructiva asociada
de todo el pulmén. La aparicién de nédulos satélites en
el mismo |6bulo que el tumor primario se considera T3
en lo Oltima clasificacién TNM. L afectacién del nervio
frénico indica extension extropulmonar limitada del tu-
mor y se considera T3,

Neoplosia de pulmén T4. Masa en lébulo superior dcho (flechas

MIR 00 (6754): Paciente de 72 oiios con diagnéstico de carci- gruesas) que invade la pared tordcice con destruccion costal e
noma epidermoide de pulmén que infilfra lo 49 costilla derecho. invasién vertebral (flechas finos). Existen adenopatics (Ad) me-
En el TAC tordcico no hay evidencia de adencpatias medigstini- diastinicas ipsiloferales (parotraqueales dehos) y contralaterales
cas. Su estadio clinico es: (paratreguecles izdos) -»N3. TVBD: tronco venoso braquiocefdlico
1. T1 NO Estadio | A, dcho. TVBI: tronco venoso braguiocefdlico izdo (oparece blanco
2. T2 N2 Estadio Il A. porque tiene contraste en su interior). Al: arteria innominada.
3. T3 NO Estedio Il B.* ACI: arteria carétida primitiva izda. ASI: arteria subclavia izda.
4. T4 N1 Estadio Ill B.

5. T2 NO Estadio | B.

Pleura mediastinica.

T3: tumor con invositn de pared fordcica, diafragmo, pericordio, plewra
medigstinica o situcdo ¢ mencs de

é 2 ¢m de la carine.
2 ) y -} © Curso Intensivo :
yg o T4: Tumor de cualguier tamoafic con invasién del me- En vn pociente con céncer de pulmén, lo parélisis completa del nervie
= diastino (MIR), corazon, grandes vasos, fraquea (MIR), recurrente se considera como T4 y es criterio de irresecabilidad del fumor
é eséfago (2MIR), cuerpos vertebrales o carina (2MIR), o (ZMIR).
O nédulos tumorales satélites sitvados en otro I6bulo ipsi-
o lateral. Algunos son irresecables. El sindrome de vena b. METASTASIS EN GANGLIOS (N)
3 cava superior se considera T4 (ZMIR). Lo pordlisis com- o NO: sin metéstosis en ganglios hiliares ni mediastini-
g pleta del nervio loringeo recurrente implica irresecabili- cos (MIR). En la evaluacién del estadio N, las musstras
= dad, se clasifica como T4 (2MIR) y puede deberse o ex- de linfadenectomia mediastinica deben incluir, ol me-
T tensién del tumor primario o bien o lo ofectacion de nos, 6 gonglios linféticos (MIR).
< ganglios mediastinicos.

p=N TR




MIR 00 FAMILIA (6500): ¢Cuéntos ganglios debe incluir una
reseccién pulmenar por céncer para poder afirmar que el esta-
dic es NO?
Tres.
Uno mediastinico.

| ¥
Es indiferente el nimero, $élo importa que seon negaiivos.
Es suficiente que dos o tres ganglios lobares seon negativos.

e e R

e NI: ganglios hiliares ipsilateroles (2MIR). Son reseca-
bles.

€ Curso Intensivo MIR Asuurias 2003

NT. gonglios hiliares homoloterales,

o N2: gonglios mediastinicos o subcarinales ipsilaterales
(MIR). Solo el 20% de los fumares en etopa N2 son
técnicamente resecables y, o menudo, se descubre que
se encuentran en etapa N2 (nicamente durante la to-
racotomia.

© Cieso Imtensivo MIR Astezizs 2003

N2: ganglios mediastinicos homoloterales.

MIR 04 (7808): Un pacnenfe de 70 afios, ex-fumodor, tiene des-
1.m tor isfoni

galia, con elevacion de enzimas hepéticas y uno masa hilior en Io

radiografic_de térax. 2Cudl, entre los siguientes, debe ser el

diggndstico de presuncidn, que permitird orientar la pauta de

estudio mas eficiente?

1. Tuberculosis pulmonar.

2. Neumonia por Legionella.

3. Coarcinoma broncogénico T2NOMO,

4. Carcinoma microcitico limitado.

5. Carcinoma broncogénico T2N2M1.*

Noto: lo causa mds #ecuente de hemoptisis en el odulto fumador es el

cancer de pulmdn. Hay ofectocién del higado por lo que debe ser un

estadio M1, y ne puede ser un carcinome micrecitico limitado, Lo disfon-

i por lesién del recurrente indicorla afectacién mediastinica por el tumor

o adenopatias metastasicas, per lo que no puede ser T2ZNO.

o N3: gonglios mediastinicos contralaterales (MIR),
ganglios del escoleno o supraclaviculares (MIR). En es-
ta etopa los tumores son irresecables.

_H..l.

£ Curse bpensivo MIR Asturins 2001

N3: ganglios mediastinicos confralaterales o supraclaviculores.
IRRESECABLES.

Puncion aspirotiva de vna cdenopotia suprodawculal Si un cancer de
pulmén tiene uno udenopatio supraclavicular metastsica se closifica
como N3 y se considera irresecoble.

MIR 01 {7013): Paciente de 53 afcs que presenta en lo radio-

grafia de torox una masa pulmonar de 5 ems. de diédmetro loca-
izada ion iliar I (LS.D.).

En la ﬁ se oprecian g ti rini traqueobron-

gquigles bilaterales. Lo broncof' broscopia visualiza uno lesién
endobronguial en el bronguic del LSD. Tras realizar mediastinos-
copia se confirma_afectacion tumora! de los territorios subcorini-

co_y paratraqueal izquierdo. Descartada por estudios de exten-
sién la existencia de metdstasis a distancia, 2cudl serfo su clasifi-

cacién de acverdo con TNM?

T1 N2 MD.

T3 N2 MO.

T2 N3 MD.*

T2 N2 MD.

T3 N3 MO,

MIR 05 (8068): Un paciente con un carcinema broncogénico en
16bylo inferior jzquierdo es sometido a una mediastinoscopia de
estadificacién en donde se confirma mediante estudio anatomo-

patoldgico una odenopatia positiva_en regién poratraqueal baja
derecha. Segon la clasificacion TNM 2qué implica este hallozgo

en la estadificacion?
T4

NI1.

N2.

N3~

M1,

A7 ol

OV S

. METASTASIS A DISTANCIA (M)
°  MO: sin metdstasis a distancio (MIR).
e M1: con metdstasis a distancia (MIR).

o Mla: Derrame pleural o pericérdico maligno,
nédulos pleurales o nédulos en el pulmén contra-
lateral.

o M1b: Metéstasis a distancia.
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IX, TUMORES

AA: gorla ascendente; AD: oorta descendente; VCS: vena cava superior;
e: eséfago.

Masa hiliar izq. (flechas) que engloba la arteric pulmonar izquierda (Pl).

Metastasis costal {puntos de flecha) en pared torécica posterior derecha

Neoplasia de pulmon T4 M1.

Masa pulmonar en el [abulo supenor derecho (flechas blancas). Destruc-
citn de la mitad externa de lo ciovicula derecha por una metéstesis (fle-

cha negra).
d. ESTADIOS DEL CANCER DE PUMMON NO

MICROCITICO
e CARCINOMA OCULTO: Tx NO MO.
e ESTADIO 0: Tis (in situ) NO MO.
e ESTADIO I

e Estadio IA: T1a -~ T1b, NO, MO.

e Estadio IB: T2a, NO, MO.
« ESTADIO II:

« Estadio lIA: T1a - T26, N1, MO.

T2b, NO, MO.
o Estadio lIB: T2b, N1, MO {2ZMIR).
73, NO, MO (2ZMIR).
« ESTADIO llI:
e Estadio lll A: T1a - T3, N2, MO.
13, N1, MO.
T4, NO — N1, MO.
o Estadio lll B: Cualguier T, N3, MO.
T4, N2, MO.
o ESTADIO IV: Cualguier T, Cualquier N, MTa — M1b.

K4 REPASO

ESTADIAJE DEL CANCER DE PULMON NO DE CELULAS
PEQUENAS
PULMON

Tia =2cm

Tp 21-3cm

31-50m(T,} 5.1- 7 om (To)} /&l bronguio princigal / > 2cm de caring
T 2 quio p
2 { Invasidn pleura visceral / atelactasia par:'lal
> 7 cm/ Pared tordcica / fafragma [ pericardio / pleurs mediastinica / < 2em

Tg de carina | atelectasia total ( af nervio frénico / nédulos tumorales en mismo
¥bule / Pancoast

T Mediastino / corazon / grandes vases ! carina [ traquea / esofago / vértebaa |
4 nédulos tumorales en distintos 16bukes homolatarales / SVCS

Peribrenguial ! hiliar homclateral A T T Ne [M
VA Lo [ subs I | | 12. 1 h ‘Vl:
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Escaleno f supraclavicular ] N sl 1
Ty Mg | My
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Nodulos tumorales en pulmén ma Ts Ny ' M,
contralateral Te Ng-My | M,
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|V Cusiques T | Cuniguier N!; m“ol-lm

T1 T2 T3 T4
alblal]b
NO IA 1B | A 1B
N1 A I1B
N2
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MIR 13 (10166): Un paciente es diagnosticado de un céncer de
pulmén de 4 cm sin contacto pleural en el Iébulo superior dere-
cho. El estudio de extensién pone de manifiesto la presencia de
metdéstasis en ganglios porchilicres derechos, sin evidencia de
metéstasis a distancia, El estadiaje del tumor sera:

Estadio |.

Estadio lIA.*

Estadio |IB.

Estadio IIIA,

Estadio [IIB.
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IX. TUMORES

2.7. Valoracién previa a cirugia de
reseccién pulmonar

Para poder someter a una intervencién quirdrgica con intencién
curativa @ un paciente con céncer de pulmén no microcitico, el
paciente debe ser operable y el tumor debe ser resecable.

P 4 REPASO
VALORACION PREVIA A CIRUGIA DE RESECCION PULMONAR

Carcinema no cel. pequenas

¢Espirometric, estado general?
' l '
Inoperable Operable
i
TAC: 2MetGstosis?

{

Mediastinoscopio,
Mediastinostomia:
$Estadio TNM?

Irreseccble

.

Resecable

v
Radioterapia
Quimioterapio

Para poder someler @ una infervencion quirlrgica con infencidn curaliva o
un paciente con cdncer de pulmdn no microcitico, ¢f pociente debe ser
operable y el lumor debe ser resecable.

CRITERIOS DE INOPERABILIDAD

Clobales Mal estado clinico (Karnofsky <40%)
Enfermedodes aosociodas graves inconirola-
bles.

Cardiacos Infarto de miocardio en los 3 meses previos.
Arritmia ventricular incontrolable.

Pulmonares FEV, preoperatorio real <1 L, irreversible.

FEV, postoperatorio previsto <0,8 L o
<30 - 40%.

VmaxO, menor de 15 ml / kg / min.

PaCO, =45 mm. Hg. en reposo.

Hipertensién pulmonar grave.

DLCO <40%.

A. CRITERIOS GLOBALES DE INOPERABILIDAD DEL PACIENTE
¢ Enfermedades asociadas graves incontrolables.
*  Mal estado clinico (Karnofsky <40%).

Escala de Karnofsky
Actividad normal. No requiere cuidados
100  Normal.
90  Actividod normal. Sintormos menores.
80  Actividod normal, con esfuerzo. Algunos sintomas.
Incapacidad para frabajar. Puede cuidar de su persona
70  Incopocidod para trabajo o actividad normal. Se vale

por si mismo.

60  Se vale por si mismo, pero requiere asistencia ocasio-
nal.

50  Requiere considerable asistencia y cuidados médicos
frecuentes.

Incapacidad pora cuidor de si mismo
40  Incopacitado. Requiere cuidodos y asistencio especial.
30 Intensamente incapacitado. Necesita hospifalizacién.
20  Muy enfermo. Hospitalizodo (MIR].
10 Moribundo.
0 Muerto.

B. CRITERIOS CARDIACOS DE INOPERABILIDAD DEL PACIENTE
¢ Inforic miocardio en los 3 meses previos. Es criteric de
inoperabilidod debide o que el 20% de los pocientes
morirdn de reinfarto. Un infarto en los 6 meses prece-

dentes es una contraindicacion relativa.

e Arritmia ventricular incontrolable.

» Lo pruebo de esfuerzo cordiopulmonar no ayuda a defi-
nir la funcién pulmonar postoperatoria, pero si el riesgo
de morbimortalidad postoperatoria (MIR).

C. CRITERIOS RESPIRATORIOS DE INOPERABILIDAD DEL
PACIENTE

En cuonto a la patologia pulmonar previa, la enfermedad obs-
tructiva supone moyor riesgo postoperatorio que la restrictiva
(MIR). El tabaquismo, la incision toracotomica y el dolor coniribu-
yen en la hipovenfilacién y ofelectasias posfoperotorias (MIR). Es
de vital importancia en el postoperatorio la fisioterapia respirato-

ria (pre y postoperatoria) asi como la deombulacién precoz (MIR).

o. FEV, PREOPERATORIO REAL <1 L, IRREVERSIBLE
Si el FEV,; PRE-operatorio real, irreversible, es inferior a 1L,
el paciente NO puede ser operado [MIR).

MIR 00 (6751): Un paciente de 60 ofios acaba de ser diagnosti-

cado de un carcinoma epidermoide en el bronquio principal

izquierdo distal. No padece ofras enfermedades salvo bronco-

patia obstructiva crénica porque es un fumador importante. En la

espirometria se aprecia uno Capacidad Viial Forzada de 2.550

ml. {65% del tedrico) y un volumen espiratoric en el primer se-

gundo (VEMS) de 950 ml. (30% del teérico). £éCudl de estas

opciones le porece mas rozonoble?

1. Indicar la cirugia advirtiendo del riesgo elevado de muerie
operaloria,

2. Noindicor la cirugia y aconsejar radioterapia,

3. Pautar trotamiento con broncodilatadores y repetir la espi-

rometria dos semanas después.*

Remitir al paciente a uno unidad de cuidados paliativos.

Realizor uno neumonectomia izquierda con oxigenacién

extracorpbrea.

Nota: se frata de una pregunte dificil. Es un podiente con EPOC y ohs-

fruccion bronquial severa (indice de Tiffeneou de 950 / 2.550 = 37%).

Anies de descartar su operabilidad, hay que estudiar qué perte de la

obstruccién bronquicl es reversible con tratomientc broncodilatador.

Ll

MIR 04 (7810): 2Cudl de los siguientes pardmetros podria ser
considerado como criterio _de EXCLUSION AB paro
llevar o cobo una bi-lobectomia en un paciente de 72 oitos
diognosticado de EPOC v carcinoma broncogénico no microciti-
co?

1. Porlador de stent coronario por antecedenies de cardiopatio
isquémica (Nota: solo es criterio de inoperabilidad e infarto de
miocordio en los 3 meses previos).

2. Estadificacion T4 clinica, (Nate: olgunos de los T4 i son reseco-
bles].




3. Antecedentes de metdsiasis cerebrol dnica resecada previa-
menfe.

4. FEV, preoperatorio de 680 cc.*

5. Imegen en el TAC compatible con adenopatios subcarinales
de 1,3 cm de diémetro (N2). (Nota: olgunos pacientes N2, en
estodio o, pueden ser frotodos con cirugia asociada a QT y/o RT).

b. FEV, POSTOPERATORIO PREVISTO <0,8 L o <30-40%
Se realizan pruebas fundonales respiratorias:

e Siel FEV, es superior ol 60% del previsto (segin pe-
so, tolla, edad, etc.) o mayor de 2 ~ 2.4 L, el pacien-
te S| puede ser operado.

e Siel FEV, es inferior al 60% del previsto, entre 1,1 y
2 — 2,4, se calevlerd el FEV, previsto postquirirgico
tras reclizar una gommogrefia de perfusién (FEV,
preoperatorio multiplicado por el % de perfusién del
parénquima que quedard tras la reseccién pulmo-
nar).

o Si el FEV, previsto tras la cirugia es superior o
800 cc {a 1 L en el Horrison 2001) o al 30-40%
del previsto, el paciente puede ser operado.

o Siel FEV, previsto tras lo cirugia NO es superior
a 800 cc, el riesgo de padecer complicaciones
pulmendres es muy elevado, y NOQ se considero
al paciente candidato a neumonectomia [2MIR).
Aqui deben plantearse otras opciones terapéuli-
cas (quimioterapia y/o radicterapia).

MIR D6 (8328): ¢Cudl de los siguientes afirmaciones relaciona-
das con ld valoracién y cuidados perioperctorios del paciente
amdmmmadwm@n.mlmm NO es cierta?
El tabaquismo, fa incision toracotomica y el dolor contribu-
yen en lo hipoventilocién y clelectasias postoperatorias.

2. Toleran mejor esta cirugia los pacientes con enfermedod
pulmonar obstructiva que aquellos que presentan frasfornos
restrictivos.*

3. Siel FEV, {volumen espirado forzado en un segundo) post-
operaforio predecible es menor o igual que 800 cc, el riesgo
de padecer complicaciones pulmonares es muy elevado y
contraindica la cirugia de reseccién pulmonar.

4. Es de vital importancia en el devenir del postoperatorio la
fisioterapia respiratorio pre y postoperatoria asi como la de-
ambulacién precoz.

5. Lo pruebo de esfuerzo cardiopulmonar no ayvda a definir la
funcién pulmonor postoperatoria.

c. YmoxO, MENOR DE 15 mi / kg / min
En pacientes con funcién pulmonar limitrofe, pero con tu-
mor rasecable, pueden incluirse en la evaluacién fisiolégi-
ca pruebos cardiopulmonares de ejercicio, que permilirn
hacer una estimaciéon del consumo mdéximo de oxigeno
(VmaxO,). Un VmaxO, menor de 15 ml / kg / min sefala
un alio riesgo de complicaciones postoperatorios.

d. PaCO, >45 mm. Hg. en reposo.

e. HIPERTENSION PULMONAR GRAVE.

f. DLCO <40%.

2.8. Tratamiento

Se debe recomendar o los pocientes que cbandonen el tabaco.
Quienes lo hacen fienen un prondstico mejor que los que con-
tinton fumando.
Las decisiones teropéuticas importantes se toman en bose al tipo
de tumor: de células pequerias o no de células pequerias.
A. CARCINOMA MICROCITICO
o Es el de peor pronéstico (2MIR], La supervivencia media
sin tratamiento es de 3 meses.
o La poliquimioterapia (2MIR] puede prolongarla hasto 2
anos, con un pegueiio ndmero de curociones. La pauta
mas frecuentemente ulilizoda es efopdsido + cisplatine o
carboplafine (MIR) cada 3 semanas, completando de 4 o
6 ciclos. En los pacientes con enfermedad localizada en
un hemitérax, la quimioterapia se complementa con radio-
terapia (MIR).
= Actualmente se estd volviendo otrds en este grupo sohre
la recomendacién de renuncia técita @ lo cirugio, sobre
todo en cieros subtipos como los de células fusiformes y
poligoncles (supervivencia del 30% en estadios | y Il con

exéresis quirdrgica).

o La irradiocidn craneal profiléctica disminuye el desarrollo
de metdstosis cerebrales en el carcinoma de células pe-
quenas (se producen en el 30% de los casos). Debe apli-
carse sélo a los pacientes que hayon tenido una respues-
to completa a la quimioterapic.

Pregunta vinculade a la imogen n°5

MIR 11 (9539): De los glternativas teropéuticas iniciales, 2cudl
es, probablemente, lo més indicada en este caso?:

Imogen 5

1. Prednisona iv (1 mg / Kg / dio) y ciclofosfamida en bolus
(500 mg / m?/ tres semanas).

2. Cirugia.

3. lsoniozida (300 mg / dia), rifompicina (600 mg / dia), pira-
zinamida (25 mg / kg / dia) y etambutol (25 mg / K / dia).

4. Carboplatino con_eiopbsido.* (Nota: carcinoma micracitico con
SIADH).

5. Inmunaglobulings iv y plasmoféresis,

B. CARCINOMA NO MICROCITICO

¢ La cirugia es la Onica opcién terapéutica con potencial curati-
vo. En la mitad de los cases no puede considerarse en el
momento del diagnéstico por la existencia de enfermedad di-
seminado.

e Las principales controindicaciones para la cirugio curotiva
incluyen:

» Metdstosis extratordcicas (MIR).

s Metdastasis al pulmén confralateral.

o Metdstasis ganglionares supraclaviculares (N3),

o Metéstasis ganglionares mediastinicas  contralotercies
(N3, ZMIR), ([potencialmente curable con radioterapia).

» Derrames pleurales o pericardicos malignos,

» Afectacién del corozén o grandes vosos (afectacion del
tronce principal de lo arteria pulmenar). Sindrome de ve-
na cava superior (MIR).

o Tumor situado a menos de 2 ¢m. de la caring {no reseca-
ble, pero potencialmente curable con radioterapia).

e Parélisis de cuerdas vocales (lesién del nervio recurrente,
2MIR).

e Pardlisis del diofrogme (la mayor porte de las lesiones del
nervio frénico son irresecables) [contraindicacién relativa).

* Lo mortalidad introhospitalaria a 30 dias es 3% pora labec-
tomia y 6% para neumonectomio.

* Para los pacientes en estadio limitado, pero no operables,
debe considerorse el empleo de radioterapia con intencién
curofiva (6% de supervivencia a los 5 affos).

* Los pacientes con carcinoma bronguiolo-olveolar (3% de los
céneeres de pulmén) suelen tener sobreexpresion del Receptor
de Factor de Crecimiento Epidérmica (EGFR), lo cual fovorece
la replicocion de las células tumoroles, con el consiguiente
aumento de lo mase tumoral. Estos pacientes pueden respon-
der ol empleo de un inhibidor del EGFR: el gefitinib.

» Para el tratomiente de los corcinomas in situ o mullicéniricos
puede utilizarse lo hematoporfirina administrada por vio
sistémica {que permite localizar a los fumores y los sensibilizo
o lo luz) seguida de fototerapia broncoscépica,
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IX. TUMORES

MIR 98 (5695): En un enfermo de 5 onos que presenta un
carcinoma broncogénico no microcitico senale, de las complica-
ciones siguientes, la que se considera causa de irresecabilidad:
Sindrome de Pancoost. [Noto: T3).

Afectacién de pared torécica. (Notg: T3).

Invasién de pericardio. (Noto: T3).

Sindrome de vena cava superior.*

Metdastasis en adenopatias hiliares. (Notg: homolaterales, NT).

O

MIR 02 (7288): En un peciente de 64 anos de edad con dia-

gnostico reciente de fumor_pulmonar, Zcudl de los siguientes

criterios clinicos es una INDI absoluta de re-

seccidn quirdrgica?

1. FEV,<33% referencio. (Nota: inoperable, no irresecable).

2. Taboguisme active > 20 cigarrillos / dic desde hace 20
anos.

3. Copocidad de difusion (DLCO) <50% referencic.

4. Ausencio de respuesta broncodilatadora positiva.

D

Cotegoria N3.*

a. ENFERMEDAD LOCALIZADA (ESTADIOS |, Il y algunos II-

la). INTENTO DE TRATAMIENTO CURATIVO:
El objetivo de la operacién es eliminar todo el tumor pri-
mario y los ganglios linfdticos ofectados. Inicialmente se
practicaba neumonectomia, pero actuaimente lo opero-
cibn de eleccion es la lobectomia, si se puede extirpar con
ello odecuadamente el lumor primario, junte con linfade-
nectomia mediastinica. Lo lobectomio se prefiere o la re-
seccion en cuna o a la segmentectomia (que se reservan
para los casos con malo funcién pulmonar y lesiones pe-
quenas periléricas), dade que la lobectomic es uno inter-
venciéon mas adecuada desde el punto de vista oncoldgi-
co. Después de una reseccion aparentemente completa, la
radioferapio coodyuvante NO mejoro la supervivencio y
puede ser nociva en pocientes con enfermedad NO o N1,
El tratemiento indicado segin el estadio del cdncer no de
célulos pequenas resecable y operable es el siguiente:
« Estadios |, (T1NO) y Iy (T2aN0):

Exéresis quirargica (MIR).

MIR 10 (9355): Paciente de 71 afios, fumador de 2 paquetes de
cigarrillos/dia desde hace 50 ofos, con buena calidad de vida
previo y sin_otros antecedentes patolégicos de interés que con-
sulta por tos vy expectoracion hemoploica. A la exploracién fisica
no se aprecian datos potolégicos significatives. En la radiografia
simple de térox se evidencia uno masa de 4 x 3.4 cm inferior
derechao, hallozgo que se confirma en la TC torace-obdominal
que localiza la lesidon en el Iébulo inferior y no holla gdenopatios
ni_imégenes de metdstasis. La broncoscopia objetiva una lesion
infiltrante en la pirémide bosal derecho cuya biopsia es de corci-
noma epidemoide bien diferenciodo. En cuanto a las pruebos de
funcién respirotoria la FVC es de 3.300 cc (84%) vy la FEV, de
2.240 cc (80%). ¢Cudl deberio ser el siguiente poso g sequir en
este paciente?:
1. Realizor una mediostinoscopia.

Debe contraindicarse la intervencion quirdrgica con infen-

cién curotiva por la eded avanzada del paciente.
3. Se debe llevar ¢ cobo un test de consumo de oxigeno,

dado la limitacién respirotoric que presenta,

Debe _indicarse la reseccién quirirgica (lobectomia del
I6bulo inferior del pulmén derecho) de forma directa.* (No-
fa: T2a NO MO = Estadio | B).

5. Debe realizarse una puncién transtorécica.

s Estadios Il, [TIN1 y T2aN1] y ll; [T2bN1 {(MIR] y T3NO):

Exéresis quirirgico {MIR) con quimioteropio adyuvante
(postoperatoria).
Antiguamente no habio consenso sobre si la gquimio-
terapia era beneficioso, © ne, o si hablo oplicarlo pre
o postoperatoria (actualmente, las Guias y Consensos
recomiendan Cirugia + QT postoperatoria).

« Estadio [HA (T3 N1 6 T1-3 N2 6 T4 NO-1):

Sélo el 20% de los tumores en etopa N2 son técnica-
mente resecables. Supervivencia medio de 1 aio. Diver-
sas alfernativas:

e Tumores T3 N1:

» Los pacienies en estadio T3N]1 se deben trator con
quimioterapia neoadyuvante seguida de cirugia.
{Nofa: no existe consenso sobre si la quimioterapia
debe ser pre o post operotoria).

» Invasién de la pared torécica: Reseccion en blo-
que del tumor y la pared torécico cfectada. Valo-
rar radioterapia postoperatoria.

« Tumor de Pancoast: Radioterapia preoperaioria +
reseccién de tumor y pared torGcica ofectade. Va-
lorar radioterapia postoperatoria o braquiterapio
intraoperatorio. El Grupo esponol de cancer de
pulmén de la SEPAR dice que los tumores de Pan-
coast se benefician de un tratamiento de quimio-
radioferapia, previo a la cirugia.

» Afectacion de bronquios proximales o menos de
2 cm de la carina (sin afectarla), sin afectacién de
ganglios mediastinicos: Reseccién “en monguito”
preservando el pulmén distal normel o neumonec-
fomia.

o Tumores T1 - 3 con afectacién N2 “minima” (metds-
lasis microscdpica en | solo ganglio, descubierta du-
rante la mediastinoscopia o toracotomia):

¢ Los pacientes en estadio 1A (N2) que sean rese-
cables (N2 "minima”) deben ser trotodos con qui-
mioferapia de induccién (necadyuvante, preope-
raforia), seguida de cirugia (reseccién quirlrgica
con vaciamiento ganglionar mediastinico comple-
1o}. Lo Quimioterapio necadyuvante puede reducir
¢l tamario del tumor, convirfiéndolo en resecable,
fratar las micrometastasis y hacer la cirugla més
segura y efectiva. Lo radioterapia postquirlrgica
disminuye lo recurrencia local, pere no estd claro
que influya sobre la supervivencia,

* Los pacientes en estadio IIA que hayan sido ope-
rados y cuye afectacién ganglionar hoya side des-
cubierta tros la cirugia, se beneficiarén de quimio-
terapia adyuvante.

= Cirugia + radioterapia postoperatoria en pacien-
tes que no recibieron quimioterapio neoadyuvan-
te.

e Tumores T1-3 con a ibn N2 “ 5
{metastasis ganglionares medistinicas homolatercles
voluminosas, descubiertas en el TAC preoperatorio):

* Radioferapia con intencién curativa + quimiotera-
pia: si la situacion funcional es razonable. En caso
contrario, solo radicierapia.

« Considerar quimioteropia neoadyuvante + cirug-
io.

e Tumores T4 NO-1:

e Se debe comenzar con Quimioterapia + Radiote-
rapia.

e Posteriormente, volorar cirugio en Tumores T4 NO
debidos o nédulos satélite y T4 NO ~ 1 debidos a
invasién de le carina (neumonectomia con resec-
cién traqueal en manguite y recnastomosis directa
al bronguio principal contralateral. Mertolidad
quirtrgica del 10 — 15%).

DCumn oswsin s MIR Sngfins 2003 G b o W M 0P
Toracotomio posterolaterol izq y deho: posicidn del paciente, incisién y
estructuras onatomices expuestas.

b. TRATAMIENTO NO CURATIVO (PALIATIVO): ESTADIOS
By IV.
* Estadio llIB (T4 N2 o T1.4 N3):
e los pacientes en estadio IlIA irresecables y los pa-




cientes en_estadio llIB deben ser tratados con qui-
miorradioterapia concurrente, si su estado general es
bueno. Lo combinacién de quimioterapia y radiote-
rapia en un cdncer de pulmén no micracitico estadio
WIB ha mejorado la supervivencia media, comparada
con radioterapia exclusiva, de 10 a 14 meses (3MIR)
y la tasa de supervivencia o 5 afos de 7 a 17%.

MIR 03 {7635}): La combinacién de guvmtoferaglo y radnoferagm

m microciti B h m
de:
- 1. 10a 14 meses.*
2. 6 a 28 meses.
© 3. 20 a 24 meses.
4, 15 a 60 meses.
5. 3 ab meses.
MIR 04 (7895): La rodioterapia_con quimioterapio simultdnea o

mente ovonzados de:

Carcinoma epidermoide de canal anal.

Carcinoma epidermoide de eséfogo.
Adenocarcinoma de préstoto.” (Nofa: quimiorresistente).
Carcinoma no microcitico de pulmén.

Carcinoma epidermoide de cervix.

Estadio IV (M1a:b):

* Los pacientes en estodio IV se tratan con guimiofera-
pia (platino y etopésido), si el paciente tiene buen
estado general. Ha demostrado un aumento de la
supervivencia y mejora de la calidad de vida de los
pacientes. El plotino es el quimioterapico esenciol

B 0 N et

para el cancer de pulmén no de célulos pequedas,
pero se suele ufilizar en combinacién con otros
farmacos.

* Pemefrexed es un guimioterépico de segunda linea
para el trotamiento del céncer de pulmén no de
célulos pequenas (también se emplea come trata-
miento del mesotelioma pleural maligne).

e Los pacientes con derrame pleural deben ser trata-
dos con guimioterapia {su pronéstico es de 0 — 1%
de supervivencia a 5 anfos, y se trata como los tumo-
res metastasicos).

* Radioterapia en los lugares sintomaticos, para des-
compresidn por crecimiento tumoral (trGquea, esé-
fago, wena cave superior), meidstosis cerebral
[2MIR), compresion medular, compresién del plexo
braquial, lesiones osteoliticas en los huesos de car-
ga, obstruccién de lo via respiratoria o hemoptisis.

e En un paciente con uno metdstasis suprarrenal o ce-
rebral, Gnica y accesible, y sin evidencia de ofras
metéstasis, puede estar indicada la cirugio de resec-
cién de la metastasis y del tumor primario (2MIR).

Tratamiento de céncer de pulmén no célulos pequenas

Estadio | (A y IB) — Cirugio

Estadio Il (A y 1IB) — Cirugia + QT adyuvante

T3Np =eemeeeas
N2 “minima”
Estadio Il A—

N2 “avanzada”

Estadio Ill B — QT + RT

Con derrame—+QT
Estadio IV —

QT adyuvante (preoperatoria) + cirugia

T4NO  En algunos casos, valorar cirugia tras QT + RT
RT curativa + QT

Si tiene buen estado general—» QT
RT en lugares sintométicos

Cirugia de la metdstasis, si es Unica y accesible

MIR 98 FAMILIA (5490): Un paciente de 60 afos con anfeceden-

tes de cancer de pulmén presenta una crisis epiléptica. Se realiza

RMN cerebral que muestra una lesién Unica sugerente de metds-

tasis. No_hay evidencia de metdstasis extracerebrales. 2Cudl de

las siguientes afirmaciones es FALSA respecto al tratamiento del

paciente?

1. Debe administrarse medicacion antiepiléptica.

2. Los corticoides son dfiles para disminuir el edema vasogéni-
0.

3. Sila lesién es accesible PUEDE estar indicada la cirugia.

4. Lo rodioterapia cranaal no esté indicadao.*

5. La quimioterapio PUEDE estar indicada,

MIR 09 (9129): En un paciente de 48 anos con ¢nNoma

pulmonar estadio llla fratade hace 8 meses se diagnostica una

lesién intraparenquimetosa_cerebral de 3 ¢m de diégmetro gue

produce hemiparesia. En resonancio muesira coptacién de con-

troste y produce edema. Un estudio de extensidn no muyesirg

indicios de recidiva del tumor primarie. La actitud més adecuada

serd:

1. Radioterapia holocraneal paliativa pueste que el estadio
actuol del tlumar no tiene supervivencia e largo plazo.

2. Radiccirugia. para controlar la lesién con minima morbili-
dad.

3. Biopsia estereotdxico. dade que el diagndstico es incierto y
las opciones feropéuticos muy diferentes.

4. Extirpocion guirdrgice mediante craneotomia abierta segui-
da de rodioterapia.*

5. Iniciar quimioterapia para tratar lo enfermedad sistémica
aungue sea invisible.

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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IX. TUMORES

o Nuevos agentes dirigidos conira dianas molecula-
res:

¢ Los nuevos férmacos anti-angiogénicos (beva-
cizumab, un onticverpo monoclonal dirigido
frente al Vascular Endoteliol Growth Factor Re-
ceptor (VEGFR) y los inhibidores de tirosincinase
de EGFR (Epidermol Growth Factor Receptor)
como gefitinib o erlotinib estén obteniendo
buenos resullodos en pacientes con estadios
ovanzados.

e Se dispone de erlofinib desde 2006 y ha de-
mostrado una extraordinaria activided entre los
pacientes que presenten mutaciones del gen
EGFR. Puede estar indicado el empleo de erlofi-
nib en lo primera linea de tratamiento de po-
cientes con cancer no de célulos pequernas en
estadio IV y mutaciones de EGFR (MIR).

e Afofinib: Gfil en primera y segunda linea de tra-
tamiento para tlumores con mutacién EGFR.

e La tendencia serd reclizar un tratamiento indivi-
dualizado y aprovechar la actividad llamativa
(82% de supervivencia ol ano) y la escasa toxi-
cidad (rash y diarrea) en los pacientes que tie-
nen alto probabilidad de responder (pacientes
con mutacién del EGFR: aproximadamente un
15%).

e Crizotinib: para cancer de pulmén con gen de
fusion EML4-ALK + (lo presentan el 4% del to-
tal).

e  Ceritinib: para cancer de pulmdn con gen de
fusién EML4-ALK + e intolerancia a Crizotinib.

Blaques bl Govsr de C i

Erlotinib presenta escosa toxicidad: rash y diarrea.

s En un paciente con taponamiento cardicco por de-
rrame neopldsico, se debe hecer pericardiocentesis
(MIR) sequide de radicterapia de teda la silueta car-
diaca.

Tapenominnto tardioco,

Vernax del cuslla
ingurgitodas.

My

()
[ L Y —— )

En un pociente taponcdo por derrame neoplésico, el fratomiento es hacer

una pericardiocentesis.

s En los derrames pleurales recidivantes de origen tu-
marol, el tratomiento mas efectivo es la evacuacion
mediante tubo de t6rax, seguido de pleurodesis qui-
mica (MIR).

* Lo etapa terminal del paciente con caneer constituye
uno sitvacién caracterizado por una enfermedad
avanzada, irreversible e incurable (se han agotado
todas las alternativas terapéuticas), en la que apare-
cen numerosos problemas y sintomos combiantes y
de origen diverso, con un prondstico de vida no su-
perior g 6 meses (MIR).

e Después de informar de su situacién o un enfermo de
cancer incuroble, es inexcusable ofrecer garantias de
continvidad en los cuidados a él y a sus familiares
(MIR).

* Fl objetivo de los cuidodos paliatives es no abendo-
nar ol paciente ni o su fomilia, oyudar a controlar los
sintomas y ol proceso de pérdidas continuas y de
duelo [MIR).

» El Consentimiento Informado debe realizarse por es-
crito en aguellas técnicas que conlleven riesgos pora
el paciente. Se fundamenta en el principio bioético
de Autonomia (MIR).

La mayor parte de los pacientes con caneer de pulmdn necasitarén final-

mente tralamienfo paliotive por enfermedad incurable.




MIR 00 FAMILIA {6690): Después de inform iluacién a
n enfermo de cancer i inex le:
|1 er_garantias de continuidod en los cuida |
2. Uamar por teléfono o los familiares para que estén prepa-
rados cuando ¢l paciente llegue o cosa.
3. Pautorle duronte los primeros dias algdn psicoférmaco para
atenuar el impacto recibido.
4. Sugerirle que inmediatamente “arregle los papeles”.
5. Ponerle en contodio con un psiquiatra.

MIR 00 FAMILIA (6710): 2Cuél de las siguientes sifuaciones

corresponde a la fase terminal de la enfermedad?

1. Cancer de mama con metdstosis ésea ganglionares, hepdti-
cos y pulmonares que solo ha recibide hormonoterapia.

2. Céncer de pulmén inferv h n_an n i
local y metéstasis hepéticos tralados con radioterapia y dos
linegs de guimiaterapia sin respuesto.”

3. Paciente con cirrosis hepético y episcdios de encefalopatio
intermitentes en el tiempo.

4, Paciente con demencia senil y neumonio cguda que produ-
ce insuficiencia respiratoria.

5. Enfermo de EPOC, infeccidn bronquial que condiciona
insuficiencia respiratoria global e ingreso en cuidados infen-
sivos.

MIR 00 (6862): £Cudl, entre los siguientes, es la definicién mas
conveniente de los objetivos de los cuidados palietivos?

1. Aceleror lo muerte para ahorrar sufrimiento.

2. Mantener al pacients ignorante de la situacién presente y
sedorlo.

3. Lograr el confort fisico, emocional y espiritual del paciente.

4

No abandoner y controlar todos los sintomas del enfermo y
su_famili ndo en el proceso de pérdidas i

.

5. Intentar mantener la vido o cosla de cualquier circunstancia.

MIR 05 (8157): 2Cudl de los siguientes situaciones corresponde

Q la fase terminal de la enfermedad?

Cancer de moma con meldslasis oseas, ganglionares,
hepéticas y pulmonares que sélo ha recibido hormonotera-
pio. (Noig: se puede dar quimicterapial.

2. Cancer de pulmén intervenido hace un oho con recaida
local y metéstosis h con rodioterapia y dos
i imiof ia sin respuesta.”

3. Paciente con cirrosis hepdtica y episodios de encefolopotia
intermitentes en el tiempo. (Nota: se padric hacer un frosplante
hepdtico).

4. Paciente con demencia senil y neumonic aguda que predu-
ce insuficiencia respiratoria. [Noto: troter la neumonial.

5. Enfermo con EPOC infeccion bronquial que condiciona
insuficiencia respiratoria global e ingreso en cuidados infen-
sivos (Nolg: tratomiento del EPOC descompensado).

MIR 12 {9949): 2Qué principio ético requiere lo solicitud de
consentimiento informado del paciente paro su participacién en
un ensayo clinico?

Autonomia.”

No maleficencia.

Equidad.

Beneficencio.

Justicia.

oW N

s Los condiciones generoles del pociente (escola de
Karnofsky y closificocién de ECOG / OMS) son de
sumao importancia a la hora de seleccionaor lo terop-
éutica més odecuado.

Clasificacién de lo capacidad funcional de ECOG / OMS

0 Actividod normal.

1 Con sintomos pero s mantiene ambulatorio,
Z En coma menos del 50% del fiempo.

3 Encomo maés del 50% del tiempo.

4 Encama el 100 % del iempo (MIR).

5  Muerio.

e El manejo de los analgésicos es similar ol de lo insu-
lina en los pacientes diabéticos, es decir, administrg-
cién_regular (poviada) paro evifar que oparezca el

dolor y _dosis de rescate {0 demondo) si oparece
(MIR}.

e La vio de eleccién para el confrol del dolor es la oral
y en la mayoria de los casos es ufilizable hasta los
Ultimos dios de vida (MIR).

e E| umbral del dolor es muy variable y estd influido
por numerosos factores, por lo que el tratamienfo
analgésico forma parte de un confrol multimedaol del
dolor {MIR).

o Para el tratamiento del dolor oncolégico de intensi-
dad leve — moderada se puede emplear paracetamol
+ codeina (MIR).

* Para el tratamiento del dolor crénico de eticlogia
cancerosa se pueden empleor opioides como morfi-
no, metadona, fentanilo ¢ tramadol (MIR). La via de
eleccién es lo oral. En el paciente en estado agdnico,
si no puede deglufir, la via de eleccidn es la subcuta-
nec (MIR]. Cuando se cambia de vio orol o via sub-
cuttneg, se usa la mitad de la dosis total de morfina
oral que tomaba diariomente (MIR).

e Los nevrolépticos o dosis bajos ayudan al control de
las néuseas desencadenadas por los opioides (MIR).

e En generai, son necesarios farmacos coadyuvanies o
co-analgésicos (ansioliticos, corficoides, antidepresi-
vos, etc.) para opfimizar el control del dolor (MIR).

MIR 00 (6863): Las siguientes afirmacicnes sobre principios
generales en el trotomiento del dolor en situaciones paliativas
son adecvadas, EXCEPTO una. Indigue cudl:

1. Lo via de eleccién es lo oral y en lo mayeria de los casos es
utilizable hasta los Gitimos dias de vida.

2. El umbral del dolor es muy variable y esié influido por nume-
rosos factores, por lo que el tratamiento analgésico forma
parte de un control multimodal del dolor.

3. El manejo de los analgésicos es similar ol de la insulino en
pacientes diabéticos, es decir, administracién regular (pau-
tada) para evitar que aparezca el dolor y dosis de rescate (o
demanda) si aporece.

4. Utilizar ocosionalmente un placebo, ya que permite valorar
el predominio del componente psicolégico en lo génesis del
dolor.*

5. En general, son necesarios farmocos coadyuvanies o co-
analgésicos (ansiolificos, esteroides, antidepresivos, elc.) pa-
ra optimizor el control del dolor,

MIR 02 (7375): 2Cudl de los siguientes opicides NO es adecua-
do para el irgtami I dolor crénico de eficlogia cancerosa?

. Mefadona.

. Meperiding.*

Morfina.

Fentanilo.

Tramadol.

uﬂg no se recomienda la meperidina (petiding) por su mala absorcion
por vie oral y por la existencia de un metabolito no opidces (norpetiding)
que preduce hiperexcitabilidad, olucinaciones y convulsicnes, especial-
mente en tratamientos crénicos con dosis altas.

MIR 03 (7637): En un paciente con dolor oncoldgico de intensi-
dad leve — modergda, 2cudl de los siguientes asociaciones de
fdrmacos le parece lo més adecuada?

Ibuprafeno + Diclofenaco.

Bupremofirna + Celecoxib.

Paracetamol + Codeing.”

Acido acetil salicilico + naproxeno.

. Dextropropoxifero + Cafeina.

D wN
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MIR 04 (7897): Un paciente de 52 ancs de edad con cdncer de

lemén mefnstﬁsuco en srtucc:én 'ermmal recibe tratamiento
li AN r

12 horas. En este momento se encuenlro en siluacién de agonia

y no puede deglutic, 2Cudl seria la dosis odecvada de merfing

subcutanea en esta situacién, teniendo en cuenta que su funcién

renal previo ero normel?

NEUMOLOGHA & CIRUGIA TORACICA
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30 mg cada 12 horas.

2. 5 mg cada 4 horas.* (Nota: si fomaba 60 mg de merfing oral,
por via subcutdnea se ulilizard lo mitad de lo dosis, 30 mg / 24
horos, reportida en dosis coda 4 horos. Lo dosis o administrar en
este coso es de 5 mg codo 4 heras).

3. 10 mg cada 8 horas.

4. 15 mg cada 6 horas.

5. 30 mg cada 4 horas.

MIR 11 {9655): De las siguientes afirmaciones sobre el control

sintomatico en pacientes ol final de la vida sefale la correcta:

1. Si el paciente tiene dolor se emplearén siempre opidceos
potentes parc control, sin tener en consideracién lo severi-
ded y caracteristicas del dolor.

2. Si precisamos sedocién para control de la fase agénica
poedemos realizarla de forma exclusive con morfina.

3. Llos ontidepresivos friciclicos no se consideran medicacién
coadyuvante pora el alivio sinfomélico del dolor,

4. Los neurolépticos o dosis bajas ayuden al control de los

n r_el _inici n_tretemiento
con opidiceos.”

5. El dolor de coracteristicas viscercles es el que peor respuesta
tiene al tratamiento con opiéceos.

» El tratamiento de eleccién de la disnea en lo fase
terminal de la enfermedad es la morfina (MIR).

MIR 06 (8414): 2Cudl es el tratamienio de eleccién de la disnea
en la fase termingl de la enfermedad?

Broncodilatodores.

Morfing.*

Oxigenoterapio al 35% por mascarilla.

Digital y diuréticos.

Antibidticos y fisioterapic respirateria.

O BN

e En los pacientes con cancer con enfermedad Termi-
nal, lo agitacién puede ser el resultado sélo de la
ansiedad o estar causada por el dolor, estrefiimian-
to, retencién urinaria, glucocorticoides o la depre-
sién. Puede ser de oyuda la administracién de midao-
zolam (MIR), diazepam, haloperidol, clorpromacing y
clometiozol, en perfusién intravenosa, en la agita-
cién terminal.

e Si oparece hipercalcemia en el estadio ferminal, lo
correccién debe hacerse con prudencia, yo que el
hiperparatiroidismo fiene un cierfo efecto sedanie
(MIR).

« Son indicaciones de sedacién farmacoldgica en rela-
cién con sinfomatologia agdnica en el paciente con
caincer de pulmén terminal la disneo gue no cede con
tratomiento con oxigenoterapia, cloruro mérfico y
diczepam v.o. [MIR) y la hemoptisis masiva (MIR).

e Para el monejo de los estertores de lo ogonia estd
indicado lo administracién de anticolinérgicos (MIR),
como escopolomina subcuténea.

MIR 00 FAMILIA (6492): Paciente de 56 oios diagnosticado de
carcinoma epidermoide de pulmén con metdstasis dseas, hepd-
ticas y pulmonares. Bosalmente, su indice de Karnofsky es de 20
y.esté encomado el 100% del dia. Sigue tratamiento con cloruro
méifico 10 mg / 4 h s.c., dexometasong 4 mg / 8 h, s.c., halo-
peridol 2,5 mg / 8 h s.c. y midazolom 7,5 mg s.c. por la noche.
El paciente comienza con ggitacién psicomotriz_progresiva. Se
realiza analitica que evidencic calcemic de 13 mg / dl. No se
produce mejoria tras administrar 2 dosis de 5 mg via s.c. de
haloperidol. ¢Qué actuacion propondria?

1. Sedacién con midazolam por vig subcutdnea por caitacién

comeo evento terminal.*

2. Adminisiracién de clodronato para corregir hipercolcemia.

3. Adminisiracién de colcitonina para corregir hipercalcemia.

4. Continuar con lo administracién de 5 mg de haloperidol
cada 4 h. Hasta alecanzar 30 mg.

5. Administracién de suercterapia, monitorizacion de diuresis y

si la respuesta no es idénea, administracion de furosemida
infravenosa.

MIR 01 (7129): Los siguientes supuestos clinicos son indicaciones

de sedacién formacolégica en relacién con sintomatologia ter-

mingl y agdnica, EXCEPTO uno de ellos. Indique de cudl se

trata:

1. Paciente con carcinoma de pulmén que presenta disnea que
no cede fras fratamiento con oxigenoterapia, cloruro mérfi-
co y diozepam via oral.

2. Paciente con carcinoma de cabeza y cuello que presenta una
tlcera maligna en confacfo con lo arferio cordtida. Durante
la realizacién de una curo dicha arteria sufre rotura con
hemorragia masiva,

3. Paciente con nocarcinoma de ncreos metdstasis
hepdti i ili A
hepdtica, con ictericia franca que comienza con disminucién

del nivel de conciencia por encefalopotia hepdtica.*

4. Paociente con odenocarcinoma gdstrico, metdstasis Gsews,
hepdticas y pulmonares, que presenta ngitacion psicomofriz
sin respuesta o los neurolépticos.

5. Paciente con carcinoma pulmonar, encamado 100% del dia,
en tratamiento con morfina por fos con expectoracién
hemoptoica ocasional y disnea de minimos esfuerzas, que
presenfa hemopfisis masiva.

MIR 04 (7898): En el monejo de los “estertores de la ogonig”
estd indicado:

El empleo de la fisioterapio respiraterio.

Forzar la hidratacién con sueroferopia,

El empleo de la aspiracién nasofaringea continuada.

Lo administracién de anticolinérgicos.*

Evitor explicor o los familiores la etiologia del sintorma por el
impacto emocional de la situacién.

s S e

MIR 13 (10169): En cuanio o los esterfores agdnicos (esterfores
pre mortem| es cierfo que:

1. Es uno situacién bien tolerada por le familia.
2. Originan una respiracion silenciose.
3. Seirocton con morfina.
4. Se froton con procinéticos.
5. Setroton con escopolaming.*
¥ 4 REPASO
El iratamiento de elaccién Es
Tumor carcinoide Extirpacian quirGrgica (2MIR).
Carcinoma broncogénico Lobactemia
no de células pequenas [+/- QT y RT) (MIR).
Carcinoma broncogénico

de células pequenas Poliquimioterapic (SMIR) {+/- RT).
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IX. TUMORES

2.9. Pronéstico

e Malo. Supervivencia, en general, del 14% a los cinco afios.
La minoria tienen enfermedad localizoda y son resecables
en el momento del diagnéstico, y ain en ellos la supervi-
vencia o 5 anos es de 30% paro varones y 50% para muje-
res. La supervivencia se ha duplicade en los Oltimos 30
anos.

e La esfirpe histolégica, dentro del cancer de pulmdn primifivo,
que tiene peor prondstico es el indiferenciado de células pe-
quenas (2MIR).

« Cuvando un enfermo nos pregunta cudnto tiempe le queda de
vida, procuraremos ser ambiguos en la respuesta y hablar de
“expectativas limitodas” en vez de cifros exactes (MIR).

e los pocientes que requieren la préctico de estudios dio-
gnésticos o medidas terapéuticas que conllevan riesgos, de-
ben consentir de forma expresa su realizacién en el formula-
rio “ad hoc” conocido como Consentimienfo Informado, que
se realizaré via orol, o por escrito, si la prueba conlleva ries-
gos para el paciente (MIR). La cumplimentacién afirmativa
de este requisito tiene como objeto respetor el principio de
autonomia y derecho a estar informado del paciente (MIR).

s Siun paciente mayor de edad, competente y bien informado,
rechozo un trafamiento que su médico le propone, a pesar
de que ésfe le informo de que estd poniendo en riesgo su vi-
da con dicha actitud, el médico debe obstenerse de trator al
paciente (MIR).

El céncer de pulmén de peor prondstico es el carcinoma de
células pequeiias. (3+)

MIR 97 (5193): Senale, lgs varied i Saicas del
tumor pulmonar primitivo que se relacionan a conlinuacidn, cudl
g_s_lq_qume PEOR pronéstico:

Epidermoide (células escamosas).

Adenocarcinoma.

Carcinoma de células grandes.

Adenomao corcinoide.

Carcinoma de células pequenas (células en grono de ove-

nal.*
MIR 98 FAMILIA (5622): Los pacientes que requieren la préglico

de estudios diagndsticos o medidos ferapéuticas que conllevan
riesgos_deben consentir de formo expresa su reclizacion en el
formulorio “ad hoc” conocido como Ceonsentimiento Infermado.
la cumplimentacion ofirmativa de este requisito tiens como
objeto:
1. Cambiar lo via penal por la civil, en caso de demonda.

2. Evitar los demandos judiciales por cualquier via.

3. Disminuir las indemnizaciones en coso de demaonda.

4. Respetar el principio de autonomia v derecho a estar infor-
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5. Liberar al médico de responsabilidad si surgen complicacio-
nes,
MIR 98 FAMILIA (5621): Un paciente mayor de edad, competen-
infor n tr

mient U ico

en ﬂeggo su wdo con dncho adltud EI méd:co debe

1. Adminisirar el tratamiento, ocultdndoselo al paciente.

2. Solicitar autorizacion femilior para tratarlo.

3. Solicitar amparo judicial para su administracién.

4, Abstenerse de tratar ol paciente.”

5. Declarar al paciente incompetente y tratarlo.

MIR 00 FAMILIA (6691): Cucndo un enfermo nos pregunta

nto tiempo le queda de vida, procuraremos:
Ser lo més exactos posibles, de ocuerdo con la bibliografia
existente hasta el momenio.
2. Aunque lo sepomos @ ciencia cierta, sélo se lo diremos al
familiar de referendia, nunca al enfermo.
3. Decirle unc cifra menor de lo que esperamos paro que se
lleve una agradable sorpresa al comprobar Que vive més

tiempo del esperado.

4. Ser ambiguos en la respuesto y hablor de “expectativas

limitadas” en vez de cifras exactas.*
5. Le diremos que eso forma parte inviolable del secreto profe-

sional.
MIR 10 (9419) 2Cuél d e los siguientes ofirmaciones es correcta
on respecto al consentimiento informado?
neral se regliza de forma or restar
r it tr cedimientos que supongon
riesgos o_inconvenientes de notoria y previsible repercusién

tiva sobre la saly | paciente.*

2. El consentimiento informado por representacion seré nece-
sario sblo en el cosc de menores de 18 ofios.

3. Es lo oblencidn de un documento firmade por el paciente
para dar su consentimiento para cualquier tratamiento o in-
tervencién médica sobre su persona,

4. Es un acto de buena préctica clinica pero en ningln caso
exigible ni éfica ni legalmente.

5. El principio bioético fundamental que subyace bajo la ob-
tencién el consentimiento informade es el de beneficencio.

2.10. Sindrome de vena cava superior

A. RECUERDO ANATOMICO DE LA VENA CAVA SUPERIOR
Recoge el drencje venoso de la cabezaq, el cuello y ambas exire-
midades superiores.

D Curss Intesivn MIR Avazza T8 3
La vena cova superior recege el drenoje venoso de la cabeza, of cuslio y
ambos aextremidades superiores.

B. ETIOLOGIA

a. CAUSAS MALIGNAS (son los mas frecuentes)
Lo causa mds frecuente de sindrome de la vena cava supe-
rior es el carcinoma broncogénico (BMIR), de lébulo supe-
rior derecho [sobre todo el de células pequeiias, MIR). Tom-
bién lo producen linfomas y fumeres mediastinicos.

b. CAUSAS BENIGNAS
Mediastinitis crénica post-tuberculosa o post-radicterapic,
tumores mediastinicos, aneurisma aértico, trombosis de la
vena cava superior. El sindrome es raro en nifios, en los
que la causa mas frecuente es la reparacién a nivel auricu-
lor de la transposicién de grandes vasos.

© Carso Intenyivo MIK Astriss 2003

Lo couse mas frecuente de sindrome de la vena cava superior es el carci-
noma brancogénico de Iébulo superior derecho (sobre todo el de células
pequeras).



La causa mas frecuente del sindrome de vena cava superior es
el carcinoma broncogénico, sobre todo el microcitico. (8+)

MIR 97 (5195): En la extension intratordcica del carcinoma pul-
monar, con_invasién mediastinica, es muy probable que haya
afectacién vasculor de:

Cayado adrtico.

Arteria subclavia izquierda.

Veno cova superior.*

Vena cava inferior.

Arterio pulmonor [tronco comuan).

ittt 28 b

MIR 98 FAMILIA (5458): Si un pociente varén de 60 afos pre-
senta un sindrome de veng cova superior, observandose una

masa parafrogueal derecha en la Rx de térax simple, la causa
més probable seré:

Tumor germinal.

Tumor neurogénico benigno.

Tumor neurogénico maligno.

Carcinoma broncogénico.*
Timoma maligno.

W

MIR 99 (6234): 2Cudl, entre las siguientes, es la causa mas
f_Teouenfe de sindrome de lo veng cove superior?
Becio refroesternal.
Carcinoma papilar de tiroides.
n ron ico.*
Teratoma mediastinico.
Timoma maligno.

i

MIR 05 (8065): Una muier de 55 aios, fumadora durante aies,

consulta por sinfomas derivados de un sindrome de veno cava
superior. En lo Rx de térax hay marcedo ensenchamiento me-

dloshnuco 2Cudl es lo patologio més frecuente?

Carcmomo mwrocrhco pu'moncr

Carcinome quimico.

Enfermedad de Hodgkin.

Linfoma folicular.

Carcinoma tircideo anaplésico.

S":".‘*’.’\‘"

MIR 09 (91186): El sindrome de vena cava superior:

1. No es una urgencia oncolégica.

2. Los datos clinicos no suelen ser expresivos.

3. Lo radiografio simple de térox no permite sospecharlo en la
mayoria de las ocasiones,

4. El de | sos se deben a la existencia de un céncer
de pulmén.*

5. No responde al fratamiento con radioterapic.

C. CLINICA
Cionosis que se acentio con la fos o con el decibito, edema en
esclavina y en extremidades superiores, circulacion colateral en
tronco y brozos y clinica de hipertensidén infracroneal (cefalea,
vértigos, acifenos, somnolencia, obnubilacién).
D. METODOS COMPLEMENTARIOS
Radiografia de torax, TAC (MIR), covografia, broncoscopia, biop-
sia de gonglios mediastinicos.
E. TRATAMIENTO X
a. HASTA DETERMINAR LA ETIOLOGIA:
Corticoides (MIR). Diuréticos.
b. TRATAMIENTO CAUSAL:
* Quimioterapia: carcinoma de células pequenas, linfo-
mas, tumores germinales.
» Radioferapia: carcinoma epidermoide (MIR), linfoma,
e La girygia no esk indicada en el sindrome de vena co-
va superior (es un criferio de irresecabilidad, (MIR).

S. veng cova superior: cionosis, edema en esclavina y en extremidodes
superiores, las venos de lo extremidad superior no se vocian al elevarla,
circulacion colateral en fronco y brazos e hipertension infracroneal,

MIR 01 {7128): Uno paciente intervenida hace 2 ofios de un
tumor_epidermoide del pulmén derecho v diagnosticada de
meldstasis oseos y hepdticos hoce 2 meses, ocude o Urgencias
por notar hinchazén de la cara y el cuello, tos seca y disnea
progresiva_hosta_hacerse_de minimos esfuerzos. En la explora-
cion se evidencia edema en esclaving y en lo radiografio de
térax, ensanchamiento mediastinico. Indique, de entre los si-
guientes, cudl es lo conducta mas adecuada:

1. Se deberia realizar una resonancia magnética y biopsia de
la lesién antes de tomar cualquier decision.

2. Se deberia realizar una resonancia mognética para com-
plementar el estudio e iniciar tratamienio radioferapico ur-
gente.

3. Se deberia realizer yna tomografia axial computerizada del
térax e iniciar tralamiento con esteroides o cltas dosis y ra-

4. Se deberia realizar uno pruebao diagnéstica radiolégico para
completar el estudio (resonancic mognética o tomografic
axial computerizada).

5. El estudio {excepto ol anatomopatolégico) se puede dar por
concluide y se deberia comenzar con quimioterapia urgente
y biopsiar la lesién lo ontes posible.

2.11. Tumor de Pancoast

A. CONCEPTO
Tumor localizado en el vértice pulmonar (MIR) (senc vérebro —
pulmonar superior).

Carcinomuo epidermoide

El tumor de Pancoast es un cancer lacolizado en el vértice pulmonor.

B. ETIOLOGIA
a. TUMOR MALIGNO:
Practicamente siempre. El mas frecuente (2/3) es el carci-
nomao epidermoide (MIR).
b. RARAS:
Tumor benigno, guiste hidatidico, fuberculosis (MIR).

e NEUMCLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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1X. TUMORES

C. CLINICA
a. DOLOR:
Dolor tordcico y cervicobraquial (2MIR), por invasién del
plexo braquial, de coracteristica disiribucion cubital.

£
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Plexo braquial en el ojal de los escalenocs.

Dalor en hombrw

Ante un crduho fumodor con dolor en ef hombro y extremidad superior hay
que descartar ln existencia de un fumor de Pancoast.

b. SINDROME DE CLAUDE — BERNARD — HORNER y
ANHIDROSIS DE BRAZO Y HEMICARA.
Ptosis, miosis, enoftalmos y disminucién de la sudoracién
ipsilateral por invasidon del fronco simpdtico (6MIR). Es fre-
cuente la coexistencio de los sindromes de Horner y de
Pancoast. No cursa con diplopia (MIR).

Prosis.
Miosis,
Enaofialmos.

Bomord Horner: ptasis, miosis y enoftaimos par
invasién de! tronco simpdfica.

c. DEBILIDAD MUSCULAR, ATROFIA DE LOS MUSCULOS
DE LA MANO:
Por invasiéon del plexo braquial.

d. PARESTESIAS
Por compresién vascular.

e. DISFON

Por invasién del narvio recurrente.

Sindrome de Cloude

Cardnoma epidermoxie
broncogénico apicel

Sindrome de Horner

Dolor cubital y atrofia musc.'uior

Por invasién del plexo broguial.
Tumor de Pancoost.

Sindrome de Claude-Barnard-Horner: piosis, miosis, encftal-
mos y onhidrosis de la hemicara correspondiente por aofecta-
cidén del sistema simpéfico. Habitualmente por un tumor de
Pancoast (vértice pulmonar), por lo que se debe solicitar Rx
torax si se sospecha, (7+)

MIR 97 (5318): En un nific de 2 oios gue presenta, en ojo izguier-
iosi i rocromi irl f-

talmos, 2cudl serd, de los que o continuacion se relacionan, el dia-
g_ng_mgg de presuncion mds odecuodo?

Glaucoma infontil.

Uveitis anterior.

Pardlisis simpdtico ocular.*

Pardélisis del lll par craneal.

Retinoblastoma.

BB WN =

MIR 03 (7648): Uno de los siguientes signos o sintomos NO espe-
roria encontrar en una Parélisis oculosimpética o Sindrome de Hor-

ner:

Ptasis.

Midriosis.” [Nota: miosis).

Disminucién de la sudoracién ipsilateral.

Ausencia de dilatacién de la pupila tras instilacién de cocaina
tépica.

Heterocromia de iris si lo lesién es congénita.

o ."‘.‘—"!\".“

MIR 07 (8597): Una mujer de 34 anos refiere diplopia de varias

semanos. Unos meses antes habig sufrido diplopia, que remitié

espontdnecmente. Lo explorecidon muestra leve plosis palpebral:

1. Elsexo de lo paciente hace improbaoble un diognéstico de
miostenia grovis.

2. Lo presencia de lesiones desmielinizantes en la RMN cerebral
confirmaria que se trata de miastenia gravis.

2

3. En pocientes de miastenia gravis con afectacién ocular limita-

Se trota de un sindrome de Horner y la Rx de térax mosfrurfu

un tumor de Pancoast. (Nota: El S. de Horner cursa con plosis

palpebral, pero no con diplopia).

5. Los inmunosupresores no han demostrade eficacio en la mias-
tenia gravis.

o

MIR 12 (9964): Juan tiene 60 gnos, fuma 2 paquetes/dia desde
hace anos y refiere desde hace 6 meses tos persistente. Comprueba
que ummie.mucds.eﬂémuw_dgv que _e_uw_e&h upila de
es mds pequena. Juan refiere que la parte medial de su mano iz-
quierdg eslé odormecido y con menos fuerze. Su médico comprue-
ba la ptosis polpebral y la miosis izquierdas; comprueba que puede
cerrar con fuerza ombos péarpades simélricamente y que las dos
pupilos responden correclamente o to luz. Ademds comprueba que
no suda por lo hemicora izquierda, que siente menos el pinchazo en
la superficie interna de dicha mano ¥ que tiene menos fuerza en la
prension de dicha mano. A qué nivel lisne el enfermo lesionodo la
mano izguierda?
1. A nivel del pedinculo cerebral ipsiloteral ras lo decusacion de
las pirémides bulbares. por invasion tumoral o absceso.
2. A olgin nivel del trocto corticoespinal derecho, por metdstosis
pulmenar.
3. nivel de fos rai inales cervicales inferiores ol entror en
el plexo braquial izquierdo, por invasién de un tumor del vértice
.

4. A nivel del nervio mediono izquierdo, por invasién de un tumer
del vértice pulmonor.

5. A nivel bulbar loteral izquierdo, por un infarte de lo arferia
cerebolosa péstero-inferior.




El Sindrome de... Consiste en...
Sindrome pseudomiasteniforme por
Eaton - Lambert anticuerpos contra los canales del
calcio (2MIR).
Tooussscn Tromboflebitis migrans. Es un sindro-
me paraneoplasico [MIR).
~ Claude - Ptosis, miosis, enoftalmos y anhidrosis

- Bernard - Horner de la hemicara afecta (6MIR).

"~ C. METODOS COMPLEMENTARIOS
a. RADIOLOGIA
Placa de térax PA y lateral (2MIR). Proyeccién lordética,
tomogrofia, TAC (masa en el vértice pulmonar con erosién
o destruccién de las primeras costillas, MIR).

Tumor de Pancoost. Maso opical derecho (flechas) que produce destruc-
cién del tercer arco costal posterior derecho (ver imagen magnificada).

En esta imogen puede opreciarse como lo mose ha destruido el tercer
arco costal derecho, el cual no se visvaliza. Los flachas blancas sefalan el
fercer arco costal izdo normal.

MIR 99 FAMILIA (6104): Ante un sindrome de Claude — Bernard

— Horner, en un paciente de 55 afos, lo primera pruebe diag-
ndstica que debe solicitarse es:

TAC orbitario.
Resonancia magnética orbitaria.
Placa rox P- ral.*

Angiografia fluoresceinica.
Ecografia obdominal.

b

MIR 98 (5694): Ante un paciente que acuso dolor torgeico y
cervicobraguial, que en la exploracién fisico presenta miosis y
enoftalmos ipsilaterales y en cuyc Rx de 1670x se observa erosion
de las primeras costillos, Zcudl, de las siguientes, es lo causa
mas probable?

Tumor de Pancoast.*

Tumer de mediastino.

Mesotelioma pleural localizado.

Tumor de lébulo medio.

Sindrome cervicobraquial de compresién vasculonerviosa.

b ol o e

MIR 07 (8586): Mujer de 55 oios, postmenopalsica y fumodora

activa, que consulta por dolor de hombro izquierde irradiade a
brazo de varios semanos de durocién En la exploracién fisica

destaca prosis y miosis del ojo izquierdo. ¢Cuél seria su actitud?

1. Solicitar estudio de osteoporosis.
2. Solicitar estudio oftalmolégico.
3. Realizar anticuerpos ontirreceptor de acatilcelina.
4. Solicitar TAC cerebral.
5. Solicitar radi i de térax.*
b. BIOPSIA

Biopsia quirdrgica, puncidn biopsio, biopsia ganglionor
de la fosa supracleviculer (biopsia de Daniels).
D. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Neuritis del plexo braquial, periaririfis escapulo-humeral,
sindrome hombro-mano, cosquetes apicales (aparecen en el 5 -
10% de los radiografios de térox de pacientes mayores de 60
afos).
E. ESTADIAJE

o El tumor de Pancoast se closifica como T3 si afecta a
costilla, mdsculo intercostal, cadena simpdtica ganglic
estrellado o parte inferior del plexe braquial,

* En coso de que se extienda al cuerpo vertebral o agujero
de conjuncién, se deberd closificar como T4.

F. TRATAMIENTO
Si la mediastinoscopia es negativa, las opciones son:

« Radioterapic neoodyuvante (preoperatoria) y posterior
reseccién radical (MIR). Valorar radioterapia postopero-
toria o braquiterapia infraoperatoria.

Quimioterapia (etopdsido y cisplatino) + drugia.
Radioteropio exclusive.
El Grupo espaiiol de cancer de pulmén de la SEPAR di-
ce que los tumores de Pancoast se benefician de un #ro-
tamiento de guimio-radioterapia, previo a la cirugio.

G. PRONOSTICO

25% supervivencia a los 5 afos

3. Carcinoma traqueal

Los tumores primarios de la tréquea son raros. Mas del 80% de
los veces son malignos. El tumor traqueal més frecuente es el
corcinoma epidermoide. Clinicamente cursan con disnea, tos,
sibilancias, estridor o hemoptisis. El tratomiento es la extirpacién
quirGrgica cuando es técnicamente posible o la radioterapia
radical. Se utiliza oblacién con ldser como tratamiente paliative y
radioterapia.

El tumor troquea| mOs frecuente es el carcinomo epidermoide.

4. Tumores Pleurales

4.1. Benignos: mesotelioma fibroso o
localizado

A. ANATOMIA PATOLOGICA

Tumor Unico. Se origina en la pleura visceral. Mal llamado meso-
telioma benigno (deberia ser llomado fibroma pleural), yo que no
hay células mesoteliales proliferanfes. Se trato de un fumor de
tamadfic muy variable, de crecimiento local, que suele estar unido
por un pediculo a la superficie pleural. Estén formados por tejido
fibroso denso, con algin quiste lleno de liguido viscoso. No se
relacionan con la exposicién a asbesto.

@ NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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IX. TUMORES

El mesotelioma Benigno se localiza en la pleura “"B”isceral

B. CLINICA
Pueden asociarse a dos sindromes paraneoplésicos:
e Hipoglucemia por secrecién de una sustancio similor a lo

insulina.
° Osteoortro&cﬁa hipertrofica.
C. RADIOLOG

Maso pleurol de base amplia. Si ¢crece en una cisura puede
parecer un tumor fantasma (derrames encapsulados que apare-
cen en los pacientes con insuficiencio cardiaca y desaparecen
con la toma de diuréticos). Si son pediculades, pueden deslizarse
en la radiogrofia en decibito (patognomdnico).

D. TRATAMIENTO

Extirpacién quirbrgica.

Mesotelioma benigne.

Mesoteliomao fibroso (flechas).

El tratamiento de eleccién de... Es...
Secuesiro pulmonar Extirpacion quirdrgica
Extirpacion quirdrgica

Enfisema lobar congénito (MIR)
hMc:Homocién adenomatoide quis- Extirpacién quirdrgica
Quiste broncogénico Extirpacién quirdrgica

Aspergiloma sintomético Extirpacién quirdrgica

Quiste hidatidico Extirpacion quirdrgica
: Extirpacion quirdrgica
Adenoma bronquial (QMﬁR()’. quirarg

Hamartoma pulmonar
Céncer de pulmén NO de células

Extirpacién quirirgica
Extirpacion quirdrgica

pequeias (MIR).
Nédulo pulmonar solitario de be- Extirpacion quirGrgica
nignidad NO demostrada {MIR).

Mesotelioma localizado Extirpacién quirirgica

4.2. Mesotelioma maligno o diseminado

A. ETIOLOGIA
Asbesfo o amianio [4MIR]. El 85 % de los casos de mesoteliome
han tenido exposicion ol osbesto, bien leboral o paralaboral. La

crocidolita es el fipo de asbesto més cancerigeno para la pleura,
y un 10% de los trabajederes en contacio con ella desarrollan
mesotelioma. El infervalo de tiempo entre la exposicién al asbes-
to y la aparicién de un mesotelioma suele ser mayor de 20 aios
(MIR). Al confraric que en la asbestosis, no se requiere una expo-
sicién continueda al ashesto. En lo etiologio del mesofelioma
maligne NO parece influir el tabaco. En un paciente expuesto ol
asbesto, sobre todo si es fumador, es mds frecuente el carcinomo

broncogénico que el mesotelioma (MIR).

Mesotelioma maligno,

Tumores en los que NO influye el taboco:
Carcinoide,
Homarloma.
Bronquiolo-alveolar,
Mesoteliomao.

La exposicién al asbesto se relaciona con la aparicién de Me-
sotelioma y corcinoma broncogénico. (4-+)

MIR 99 (6235): Un hombre de 60 anos consulio por doler tora-
Cico severo y progresivo gue no mejora con analgésicos ni opid-
ceos. En uno rodiogrofic de térax se observa un importanie

engrosamiente pleural deracho. 2Sobre cudl de los siguientes
contactos laborales debemos interrogarle més directamente?

Canarios.
Ovejas.

Polvo de carbén.
Pinturas.
Amianto.”
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Mesotelioma maligno.




B. EPIDEMIOLOGIA:
Es mas frecuente en hombres (5:1). Es mds fracuente el mesote-
lioma maligno (85 %) que el benigno. Es mas frecuente la locali-
zacidn pleural (80%) que lo peritoneal.
C. ANATOMIA PATOLOGICA
0. MACROSCOPICAMENTE
Nédulos miltiples con tendencio o confluir y o la invosién
local. Afecta o lo pleura parietal y visceral. Metdastasis muy
raras.
b. MICROSCOPICAMENTE
Aparace como una tumoracién difusa en lo pleura, que his-
tolégicamente estd constifuida por papilas revestidas por
células cuboidecs (MIR).
Subtipos histolégicos: epitelial (es el més frecuente), sarco-
matoso y mixto.
c. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CON EL
ADENOCARCINOMA METASTASICO.

s Microscopio electrénico: Los caracteristicas ultroestructu-
rales [presencia de microvellosidades largos y delgados
en los mesoteliomas, MIR] permiten distinguirlos de los
adenccarcinomas (microvellosidades corlas y gruesas).

¢ Estudio inmunchistoquimico: En el mesotelioma mostrard
negatividad parc el ontigeno carcinoembrionario (CEA,
MIR), y posifividad para queratinas y vimentina, El adeno-
carcinoma suele expresar CEA y antigeno Leu - M1.

MIR 98 (5904): Un paciente de 52 anos aqueia dolor torécico,
disnea y derrames pleurales recidivantes, presentando una tu-
morgcién difusa en lo pleuro visceral, que histolégicamente esté
constitvida por papilas revestides por células cuboideas dotadas
con largos y delgados microvillis sin positividad para el antigeno
carcinoembrionario. 2Cudl de los siguientes diagnésticos debe
hacerse en primer lugar?

Mesolelioma benignoe.

Metéstasis pleural de adenocarcinoma pulmonar,

Metdstasis pleural de un linfoma.

Sarcoma pleural.

Mesotelioma maligno.* (Nota: los células del adenocorcinoma
tienen microvillis corfos y gruesos y positividad paro el antigeno car-
cinoembrionariol.

DN -

D. CLINICA
Los sinfomos cardinales del mesotelioma maligno son el dolor
torécico (2MIR) y la disneo progresiva (MIR).
E. METODOS COMPLEMENTARIOS
a. RADIOLOGIA Y TAC

o La rodiogrofia de torax mas frecuente del mesotelioma
maligno es un derrame pleural unilateral, @ menudo
masivo. A diferencia de ofras causas de derrame, y
debido a la restriccién impuesta @ la pared torécico,
puede no producirse desviacion del mediastino hacia
el lado opuesto. Fibrosis pulmonar.

» Engrosamiento pleural (MIR].

e La TAC muestra la pleura engrosada con un margen
interne irregular o nodulor. Masas multiples dibujan-
do un festoneado.

e Placas pleurales calcificadas (25%).

Mesotelioma maligno. Se aprecio derrome pleural y vorios moses en lo
pleura costal y mediastinica (flechas). Obsérvese la pérdida de volumen
del hemitérax derecho cousada por el mesotelioma

TC de térax: corfe a nivel del corazén. Se cbservan hallazgos fipicos de un
mesotelioma maligno: derrame pleural (d) con engrosomiento pleural
(flechos) y moses pleurales {estrellos). Ac: raiz adrtica; AD: corta descen-
dente; Al: auricula izda; VI: ventriculo izdo; VD: ventriculo dcho.

b. TORACOCENTESIS:
Acido hialurénico en el liquido del derrome superior a 0.8
mg / dl. Suele ser un derrame pleural hemorrégico que
contiene células tumorales.

c. CITOLOGIA:
Células afipicas (MIR). Sélo es diagnéstica en el 10% (es
dificil distinguir las células benignas de las malignas).

d. BIOPSIA PLEURAL CERRADA:
Solo es diegnostica en el 30 % (se puede confundir con
un adenacarcinoma meldastasico).
Lo biopsia pleural con aguja es habitualmente mas renta-
ble en tuberculosis que en neoplasias pleurales (MIR).
El método diagnédstico més especifico de los mesoteliomas
plevrales malignos es el esfudio con microscopio electra-
nica del moterial de biopsio (MIR].

d. BIOPSIA PLEURAL ABIERTA:
Lo biopsio abieria es necesaria con frecuencia.

MIR 99 (6221): En el contexto de los enfermedades pleurales,

sefole cudl de las siguientes aseveraciones es INCORRECTA:

1. En la iuberculosis pleural la biopsia tiene mayor rentabilidad
diagnéstica que la baciloscopia del liquideo pleural.

2. Las neoplasias pleurales cursan SIEMPRE con derrame.*

3. La neoplasia que més frecuentemente ofecta o la pleura es el
adenocarcinoma metastdsico.

4. La biopsia pleural con aguja es habifuaimente més rentable
en tuberculosis que en neoplasias pleurales.

5. El intervalo de tiempo entre la exposicién al asbesto y la
aparicién de un mesotelioma suele ser mayor de 20 afios.

F. PRONOSTICO Y TRATAMIENTO
La cirugio radical combinada con quimioterapia (Pemetrexed| y
radiocion pueden alargar algo la supervivencia, pero casi todos
mueren onfes de los 2 afos del diagnostico.
G. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
o. ENDOMETRIOSIS PLEURAL:
Hemo-neumotérax recidivante catamenial, nédulos pleu-
rales.
b. PLEURITIS ASBESTOSICA BENIGNA:
Placas csbestésicas grandes que pueden requerir toraco-
tomia exploradeora ¢ pleurectomia pore el diagnéstico di-
ferencial.

4.3, Tumores pleurales metastésicos

Son los tumares plevrales mas frecuentes (90%).
Los lacalizaciones mds frecuentes de los tumores primarios
son el pulmén y la mama.

e  El tumor pulmonar que invade més frecuentemente lo plevro
es el adenocarcinoma (MIR).

e Lo etiologia més frecuente de los derrames pleurales sero-
hemorragicos unilaferales no traumdticas son las metGstasis
pleurales (MIR).

e NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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IX. TUMORES

TC de torox: metGstasis pleurcles. Se observo derrame pleural derecho (d)
en cuyo interior se identifican dos nodulos pleurcles (n) correspondientes
a metastasis.

MIR 00 {6750): ¢Cuél de los siguientes lumores pulmonares invade

mas frecuentemente la pleura?
Carcinomna de célules en avenao.

Epidermoide.
Broncoalveolar.
Células grandes.
Adenocarcinoma.”

5. Tumores de la pared tordcica

Lo mayoria de los tumores de la pared fordcica surgen de las
costillas {85%)

ST

5.1. Tumores y lesiones éseas benignas de
las costillas

A. DISPLASIA FIBROSA

Lo displasia fibrosa es la lesién benigna més frecuente en la
costilla (15%) (MIR). Se caracieriza por lesiones focales en ex-
pansién dentro del hueso en las cuales la estructura ésea normal
es sustituida por tejido fibroso y trabéculas éseas mal formados.
Aparece como masa de crecimiento lenfo e indolora en una
costilla. En lo rediografio se encuentra imagen de expansién con
adelgazamiente de la cortical y trabeculado central.

MIR 06 (8327): 2Cual de las siguientes es la lesién benigna més
i recuente en costilla?

Displasia fibrosa.*

Gronuloma eosinéfilo.

Defecto cortical benigno.

Encondroma.

Tumor desmoide.

et AL g !

B. ENCONDROMA

El encondroma es la pigno en frecuencia en la costi-
lla (13%). Suvele aparecer en la unién condrocostal, principal
mente en nifios y jvenes. En la rodiogrofic se encuentra un
patrén de expansidén dsea con corteza adelgazada pero iniacta.

C. GRANULOMA EOSINOFILO

El granuloma ecsinéfilo es un proceso destructive solitario de

una costilla (1%) que produce dolor e hipersensibilidad local.
Radiclogicamente se manifiesta como una lesién en socaboca-
dos.

5.2. Tumores malignos

A. SECUNDARIOS
Son los mas frecuentes, sobre todo de tumores primarios de mag-
ma o pulmén.

Céncer de pulmdn con invosidn defo pared fordcica. Se observa una gran
masa en pulmén derecho que se extiende loleraimente sobrepasando el
fimite de los arcos costoles (flechas).

B. PRIMARIOS = :

a. CONDROSARCOMA -

Es el tumor malignt primgre més frecuente de la pared
forGcica. Suele aparecer en las uniones costocondrales
con el esterndn. El tratamiento es la extirpacion amplia
(70% de supervivencia). Radioterapia para las recurren-
cias locales.

b. OSTEOSARCOMA (SARCOMA OSTEOGENICO)
Radiogréficamente se presenta como una mosa de creci-
miento répido con un caracteristico potrdn de “rayos de
sol”. Se tratan con extirpacidén amplia y quimioterapia.

c. SARCOMA DE EWING
Radiograficamente oparece como una lesién con un ca-
rocteristico palrén de "piel de cebolla”, por la elevaciéon
peridsiica y remodelacién dsea. Se trata con tratamientos
combinades de quimioterapia, radioterapia y cirugia.

d. PLASMOCITOMA SOLITARIO (MIR)

Es un tumor poco frecuente, originado por una prolifera-
cién maligna de células plasmaticos en lo médula éseo.
Puede ser sclitario (por ejemplo, costal) o miltiple (mie-
lome moliiple). Susle cursar con dolor [MIR). Aparece co-
mo una lesién ostedlifica IMIRY. £l plasmocitoma solitario
se frata con radioferapio.

La enfermedad sistémico cuisa con lesiones oslecliticas
moltiples, anemia, hipercalcomia, susceptibilidad o infec-
ciones, insuﬁciencia rénal & infiltracién de diversos érga-
nos y fejidos (ver Hemolclogio). Se diagnostica con de-
terminacién de inmunoglobulinas por eleciroforesis sérica
([gammepatia monoclonal), andlisis de orina (proteina de
Bence-Jones) y aspiracién de médula ésea (mas de un 10
- 20% de plasmocitosis medular). Se trata con quimiote-
rapia.

MIR 05 (8067): Las radiografios de térax de un paciente de 62

anos de edad, con dolor forécico de algunas semanas de evolu-
cién, demuestran una lesién focal, bien definida, periférica, de
contorno nifido, convexa hacia el pulmén, con didmetro créneo —
caudal mayor gue el transversol, con dngulos obtusos con res-
pecto a la pared torécica y que se acompona de una lesion
osteolifica_costal. 2Cual, entre los siguientes, es el diagndstico
mds probable?

Mesotelioma pleural.

Derrame pleural encapsulado.

Carcinoma de pulmén.

Tumor fibroso pleural.

Plasmocitoma.*

6. Nédulo pulmonar solitario

6.1. Conceptos

A. NODULO PULMONAR SOLITARIO

e Lesidn rodioldgica Unica, de 1 — 3 cm de didmetro, bardes
bien delimitados, forma redondecda, ovaloda o lobuladg, ro-
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CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

deada de purénquima radiolégicamente normal (MIR). Se
acepta la existencia de cavitacién o calcificacién. Su cousa
mas frecuente son los granylomes (MIR).

Lo cousa mas frecuente de nédulo pulmonar solitaria son Jos granulomas.

Rx de térox: nédulos pulmonares moltiples.

€

Nédulo pulmonar salifario. Nédulos pulmanares miltiples en un paciente con metdstasis de melano-

MIR 09 (9072): Pregunta vinculada a la imagen n°® 7, En el TAC
de 16rox presentado en la imogen 7, se observa una imagen que

Imagen 7 ' v\

1. Derrome cisural.

2. Infiltrade alveclar, X - : 2 _

3. Bronguiectasias. C foracica en lo que se observan dos nodc_/los puimonares parcialmente
4, N&Jlo pilmonse.? colcificodos que corresponden o metdsiasis de osteosarcoma (flechas).
2

Secuvestro pulmonar. V

B. NODULOS PULMONARES MULTIPLES
o La causa més frecuente de nédulos pulmonares multiples es el

carcinoma mefastasico.
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Lo causa més frecuente de nddulos puimonares multiples es el corcinoma Nédulos pulmonares mittiples, muchos de ellos cavitedos (flachas) co- z
metestdsico. rrespondientes a meféstasis (en este caso de céncer de colon).
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Masas pulmonores miltiples: Imogen en suelto de globos por carcinoma

. metastdsico
TC pulmonor que muestro milfiples nédules pulmonares que

corresponden o metdstasis. 6.2. EflOl ogia
C. MASA PULMONAR
¢ Un nddulo de méas de 3 cm de diGgmetro se denomino masa. A. LESIONES BENIGNAS (60%, las mas frecuentes)
Una masa tiene mayor probabilided de ser maligna que un a. GRANULOMAS INFECCIOSOS. Son la causa mas fre-
nodulo, cuente de nédule pulmonar solifario (50%, MIR}, por in-
- R fecciones previas, como histoplasmosis (n6dulo puimonar
L solitario con calcificociones en diano, MIR) y tuberculosis.
/ T A b. GRANULOMAS NO INFECCIOSOS (3%): Sarcoidosis,
' N granulomatesis de Wegener, etc.

I c. TUMORES BENIGNOS [3%): Homortoma, (MIR), ete.

& _/ o < 5 < 7__‘:1
Una mase tiene mas posibilidades de ser maligna gue un nbdulo,

'w |
»

Térax PA y lateral en &l que se observa una masa localizoda en el lébulo
infacinr darecha flerhas) carracnandiente a un céncer de nulmén

Granuloma pb)homr: nédulo localizado en lo bose pulmoner izquierda
amplieamente caolcificado,

B. LESIONES MALIGNAS (35 - 40%):
a. CARCINOMA BRONCOGENICO (30%)
Cousa mds frecuente de nédulo pulmonar solitario malig-
no. Es lo causa de la tercera parte de todos los nédulos
pulmonares solitarios.
b. ADENOMA BRONQUIAL
c. METASTASIS SOLITARIAS

6.3. Clinica

Habitualmente son asintomdticos.

6.4. Diognéstico: criterios de malignidad

En lo actualidad solo dos criterios radiogréficos predicen de
forma fiable la naturaleza benigna de un nédule pulmonar
solitario: lo ausencia de crecimiento durante un periodo superior
a dos afios y ciertos patrones de calcificacion (nicleo central
denso, muliiples focos punteados, calcificacion en “ojo de buey”
o en “polomitas de maiz").

Los siguientes factores hablan a favor de proceder o la reseccion
quirlrgica si no se ha obtenido un diagndéstico histolagico del
nédulo pulmonar solitario:

A. EDAD SUPERIOR A 35 ANOS (2MIR).

En los menores da 35 afos no fumadores, sélo son malignos el
1 = 2% (30 - 80% en mayores de 45 afios).
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B. FUMADOR (MIR}) O ANTECEDENTE DE CONTACTO CON
OTRAS SUSTANCIAS CANCERIGENAS (ASBESTO) (MIR).
C. PRESENCIA DE SINTOMAS TORACICOS:
Atelectasio, neumonitis o adenopatic asociada.
D. MARGENES MAL DEFINIDOS (MIR).
E. AUSENCIA DE CIERTOS PATRONES DE CALCIFICACION
(MIR).
La colcificacién periférica no excluye malignidad. Menos del T %
de los tumores pulmonares malignos muestran caicificacion en la
radiogrofia de térax. Indicon benignidad:

a. NIDO CENTRAL DENSO.

b. MULTIPLES FOCOS PUNTIFORMES.

c. IMAGEN EN OJO DE TORO (granulomas].

d. IMAGEN EN PALOMITAS DE MAIZ (hamarfemas, MIR).

-

Nédulo pulmonar sclitario (flechas) no colcificado y de contornos mal
definidas y espiculados, caracteristicas radiclagicas de nédule maligno.

Centval

Grande centrol  Concénirica Total o

Motkeada
irregular cosi fotal

\ b,
V

Casi seguro banignos

Potrones de calcificacion de vn nddulo pulmonaor solitorio compatibles con
benignidad.

Auzante Excéntrice

pedria proboblemente
ser mafignn  benigno, pero
o benigno podrio

ser maligna

Patrones de calcificacion de un nédulo pulmonar solitario compatibles con
malignidad.

El potrén radiogréfico de...
Nédulo pulmonar con calcificacio-
nes en "palomitas de malz"

Nédulo pulmonar con calcificacio-
nes “en diana”

Es tipico de...
Hamartoma (MIR),

Histoplasmosis (MIR),

F. CRECIMIENTO

Comparar con rodiografias de forax antiguas (MIR) o realizar
PET. Tiempos de duplicaciéon del volumen tumoral inferiores a 11
dios o falfa de crecimiento en un periodo superior dos afos indi-

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

can benignidad. Lesiones con tiempo de duplicacién menor de
15 dias son cosi siempre procesos inflamatorios, si puede ex-
cluirse el sarcoma metastasico.

MIR 00 (6749): Lo radiogrofio de térax de un paciente de 70
aiios de edad muestra una pequeiic masa pulmonar (nddulo) de

] cm. en el 1ébulo medic. ¢Cudl, entre los siguientes, serfa el
poso o realizor més odacuado?

1. Ver las rodiografios previas del paciente.”

2. Redlizar una tomografia computarizada (TAC) de alta reso-
lucién.

3. Efecluar una radiografia de térax tres meses después para
ver la evolucién de la lesion.

4, Obtener muestra para citologio mediante una puncién
percutdnec dirigida con flucroscopia o con TAC.

5. Hacer cultivos seriados del esputo para descertar tuberculo-
sis.

G. TAMARIO MAYOR DE 2 CM DE DIAMETRO (2MIR).
6.5. Métodos complementarios

e Comparar con las radiogrofios de férax anfiguas del pacien-
te pora valorar la velocidad de crecimiento del nddulo (MIR).
Citologia de esputo (tumores centrales).

Broncoscopia con toma de biopsia (3MIR), especialmente en
nodulos de localizacion central.

e Puncién transparietal con anestesia locol bajo control ra-
dioscopico & TAC (2MIR), especialmente en nédulos de loca-
lizacién periférica.

e Torocoscopia con toma de biopsic bojo anestesic general
(nédulos periféricos).

e Biopsia excisional por toracotomia (2MIR).

MIR 99 FAMILIA (6191): Si un paciente de 60 aios, con anlece-

dentes de tabaguismo, presenta una im

pulmén derecho, la aclitud més correcla seria:

Hacer una puncién percutdnea con aguja guiade por TAC,

Hacer una broneofibroscopia.*

Prescribir tratamiento antiinflamatario y hacer broncofibros-

copia si lo imagen no desaparece.

4, Hacer broncofibroscopia solo si fiene esputos hemoptcicos.

5. Vigilor la evolucion con radiografios cada seis meses, y
hacer broncoscopia si crece el nédulo.

S

MIR 00 FAMILIA (6493): Un varén de 70 afios presenta, en una

radiografia de térax rutinaria, un nédulo pulmonar de 2,5 cm.

de didmetro, no calcificado en posicién posterior de LSD. 2Qué
actitud enfre las siguientes es mas correcta?

1. No indicar més estudios ya que en un varén de 70 anos es
muy probable una antigua infeccién fuberculosa, que no
precisa tratomiento.

2. Indicor profilaxis con isoniacida debido a la elevada inci-
dencia de lo enfermedad tuberculosa.

3. indicar tratamiento con rifampicing, isoniacida y etambutol.

4. Sespechar tumor maligne y solicitar un_estudio_cilolégico
por puncién.®

5. Al trotarse de una lesién pequeda, hacer controles rodiolé-
gicos periddicos.

MIR 02 (7280): Hombre de 60 aios, fumador, asinfomdtico, sin

antecedentes clinicos. En lo radiogrofic simple de térax realizada

en el preoperatorio de hemia inguinal, se visvaliza un nédulo

pulmonaor de 3 ¢m. de didgmetro. El TAC tordcico no aporia mas

datos. No tiene radiografia de térax previa, 2Cudl de las si-

guientes conduclas es la correcta?

1. Realizar tomogrofia de emisién de posiirones como prueba
de clto sensibilidod para neoplasia.

2. Nueva radiografia simple de térax en tres o cuatro meses.

3. Broncoscopia o puncién percuidneo, seain localizacién del
nodulo. *

4. Realizar una T.C. de control en seis meses.

5. Realizar una R.M. toracica.
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IX. TUMORES

MIR 09 (9074): Pregunta vinculada a la imagen n® 7. ¢Cual de
las siguientes pruebas le parece més indicada para el diagndsti-
co més correcto y precoz posible de lo lesidn pulmonar de la
imagen 732

Imagen 7

+

Broncoscopia.
Toracocentesis.

Mediastinoscopia.
Gammagrafia de ventilacién-perfusion.
Cultive de esputos.

ST 00 ). e

6.6. Tratamiento

Un nédulo pulmonar solitaric debe ser extirpade con prontitud si
no se puede probar que es benigno (MIR).

A. EDAD INFERIOR A 35 ANOS (S6lo el 1% son malignos).

Si no son fumadores y lo puncién es negativa pora células ma-
lignas, estéd indicado el tratamiento conservader [observacién
rodioldgica para detectar crecimiento mediante TAC torécico
cada 3 meses durante un afo, y después anualmente. Si crece,
toracotomia).

B. EDAD SUPERIOR A 35 ANOS, SIN DIAGNOSTICO

En los pacientes de mds de 35 anos, o los que sean fumadores,
se debe realizar un diagnéstico histolégico.

Toracotomia diagnéstico y terapéutica (MIR). Aungue se ho inten-
tado chorrar una intervencién a estos pacientes, la alta probabi-
lided de encontrar un tumor maligno en fumadores © mayores
de 35 afios, y las excelentes posibilidades de curacién quirdrgica
cuando el tumor es pequeno, sugiere la idoneidad de un irata-
miento radical de estas lesiones,

MIR 94 (3637): Varon de 56 aros, fumador de 10 cigarrillos
diarios; en un estudio radiclégico rutinario se descubre una
imagen de nédulo pulmonar solitorio, de 2 ¢m iGmetro, en
el pulmén derecho. No se dispone de radicgrafias previas; en la
TAC se demuestra que el nédulo no estd caicificado ni cavitado.
La broncoscopia no _ha mostrade ninguna alteracién. Lo més

adecyado serd:
1. Repetir los estudios radiolégicos y la broncoscopia tres meses
después.

2. Hacer un estudio isctépico gommagréfico de ventilacién y
perfusién,

3. Considerarlo como un hallazgo sin importancia.

4. Biopsiar los ganglios supraclaviculares.

5. Toracotomio, ante lo sospecho de gue seca un céncer de
pulmén.*

6.7. Pronéstico

Lo supervivencia o los 5 afios de los pacientes con nédulos ma-
lighos resecados es del 30 - 70%. De ahi la imporioncia del
diagnéstico precoz.



1.-TUMORES PULMONARES BENIGNOS

1.1. TUMOR CARCINOIDE

« Epidemiologia: E! tumor pulmonar benigno o de baojo malignidad més frecuente es el carcincide [MIR). No se relaciona con el
tabaco (MIR). Suele darse antes de los 40 afios.

« Eticlogia: Deriva de célulos APUD (Kulchitsky), que contienen grénulos de neurcsecrecién. Son lesiones endobronquiales de creci-
miento lenfo y habitualmente localizacion central (MIR).

s Clinica: La forma clinica de presentacién mas frecuente en el fumor carcinoide pulmonar es un sindrome obstructivo (MIR) (tos,
disnea, sibilancias, neumenios, otelectasic, MIR). Hemoptisis frecuentes (50%). Se asocia reramente a sindrome carcinoide (2%). El
carcinoide abdominal produce valyulopatios en el lude dereche del corazén, El carcinoide pulmoner puede producir valvulopatios
en &l lado izquierdo del corazon.

« Diagnéstico: Radiclogio y Broncoscopia con toma de biopsia (son lesiones muy voscularizodas).

~ Trotamiento: quirirgico (reseccién del tumor, MIR).

l .2. HAMARTOMA

e Ante un nédulo pulmonar solitorio con calcificaciones en polomitas de maiz hoy que pensar en un hamartona (MIR). Suelen ser

asinfomd@ticos.

2.-CARCINOMA BR?NCOGENICO
2.1. EPIDEMIO

« Fl céncer més frecuente del varén es el céncer de préstata. Lo causa mdés frecuente de muerte por cdncer en ambos sexos es &l
cancer de pulmén.

2.2. ETIOLOGIA

« Lo cousa mas frecuente de céncer de pulmén es el tobaco. El factor més importante en la prevencién del céncer de pulmén es

dejor de fumar (MIR). 15 ofos después de dejar de fumar, el riesgo de los exfumadores se aproxima al de los no-fumadaores. El
igarrillos se ha asociado a céncer de pulmén, pdncreas, vejiga urinaria y cuello del utero (MIR). La tasa alobal de

mortalidad entre los fumadores as un 70% mayor que entre los no fumadores. El tabaco es la primera causa de muerte prevenible
en nmeros absolutos en Espafia.

+ Oiros causas: hidrocarburos policiclicas, ashesto, eramo, niguel.

*» Oncogenes relacionados: “myc” pare el oal-cell, “ras” para el adenocarcinema.

» El fipo mas frecuente de cancer de pulmén es el adenocarcinoma (MIR). El cdncer de pulmén mds frecuente en mujeres no fumao-

doros es el adenocarcinomo (MIR), El cdncer de pulmén mas frecuente en pacientes que nunca han fumado y en javenes es el ade-

nocarcinoma. La cause mas frecuente de nddulo pulmonar solitario maligno es el adenccercinoma. El céncer de pulmén relacio-
nado mas frecuentemente con cicairices pulmoncres es el odenocarcinoma (MIR|. El céncer de pulmén que invade més frecuente-
mente la pleuro es el adenocarcinoma.

El carcinoma bronquiologlyeolar s un subfipo de adenocarcinoma. El céncer de pulmén que puede producir ocasionalmente

axpecloracién serosa muy abundante, que cause incluso alteraciones hidroelecirolificas es el bronquicloolveclar {MIR). Microscépi-

camente reproduce célulos mucosecretoras bronquiclares, columnaeres, o cuboideas, que tapizan los septos alveolares (MIR).

Lo localizacion més frecuente del carcinoma epidermeide pulmonar son los l8bules supericres. Lo causa més frocuente de sindro-

me de Pancoast es el carcinoma epidermoide (MIR). La causa mas frecuente de hipercalcemia por secrecién eclépica de PTH es el

carcinoma epidermoide (MIR). La causa més frecuente de mosa maligna cavitada es el corcinoma epidermoide. El tipo histolégico
de cdncer de pulmén con mejor pronéstico {en general) es el epidermoide.

e El cancer de pulmén de peor pronédsiico es el de células pequenas (MIR). El carcinoma oai-cell (célulos de ovena) es un subtipo de
carcinoma de células pequenas. El cancer de pulmon que mas frecuentemente se osccia o sindromes paraneopldsicos (Cushing,
ADH, gastrina, VIP, calcitonina, Ealon-Lombert) es el de células peguenas (MIR]. El cdncer de pulmén que por su precoz metastali-
zacion se considera no susceplible de tratamiento quirdrgico y se trata de entrada con poliquimioterapia es el de células peguenas
[MIR).

2.4. CLINICA

« El sintoma mas frecue Imén es lo tos (75%) y la hemoptisis (50%, la causa més frecuente de hemoptisis en el
odulto fumador es el cancer de pulmdn). El cdncer de pulmén de lecolizaciéon ceniral puede cursar con parélisis recurrencial unila-
teral (MIR), sindrome de vena cava superior (MIR], efc.

« Lo localizacién més frecuente de las metastasis del carcinoma de pulmén son los huesos. La prueba de eleccidn para la deteccidn
de metéstasis dseas es la gommografia ésec (indicoda si sintomas o fosfotasa alcolina alta). Los tumores més frecuentes del huesa
son los metosidticos.

« Los tumores mas frecuentes del sistema nervioso central son metastasicos (MIR). El carcinoma cerebral metastdsico mas frecuente
es el de pulmén (MIR).

* Los tumores pleurales mas frecuentes son metastdsices. Los carcinomas pleurales metostdsicos més frecuentes son los originados
en pulmén y mama.

s Los tumeres de pared torécica més frecuentes son los metostasicos.

Los metdstasis en médula dsea cursan con anemia, frembopenia, hematies fragmentados y presencia de normeblastos y mielocitos
en el frotis sanguineo (MIR).

e Fl sindrome paraneoplésico mas frecuente en el cancer de pulmén es el sindrome general (astenia, anorexia, pérdida de peso).

¢ Lo anomalia esquelética mas frecuente en el cancer de pulmén es lo acropaquia (es mas frecuente en canceres no de célulos pe-
quenas|. Los cénceres de pulmén que producen més frecuentemente osteoartropatia hipertréfica néumica son el carcinoma epi-
dermoide y el adenccarcinema. Cursa con acropaquics, artralgios y engrosamiento peridstico.

e Los sindromes paraneopidsicos neuromusculares mds frecuentes son las neuropatias periféricas.

e El ;_&dm_dg_ﬁgmn_l.nmhgn es un sindrome avtoinmune pseudomiasteniforme por anficuerpos contra los canoles de calcio del
botdn presindptico. No mejora con la neostigmina y si mejora con la repeficidn, guanidina y el calcio (MIR). Afecta a musculaturo
proximal. Cursa con ROT disminuidos, sensibilidad normal y boca seca. El cancer de pulmén gue més frecuentemente produce
sindrome de Eaton-Lambert es el carcinoma oal-cell (MIR].
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Sindromes cutdneos: Dermatomiositis, Polimiositis {mas frecuente en oat—ell) y Acantosts nigricans.

Sindromes digestivos: Pseudo-absiruccion intestinal crénica en carcinoma de células peguenas (MIR),

Lo glomerulonefritis més fracuente en el céncer de pulmén es la glomerulonefritis membranosa (MIR),

El cancer de pulmon que se asocia mas frecuentemente a sindromes paraneoplésicos endocrinos es el de células pequenas (MIR).
El edncer de pulmén que mas frecuentemente produce sindrome de Cushing por secrecién ectdpica de ACTH es el de célulos pe-
quenas (MIR}. El sindrome de Cushing por secrecién ectdpica de ACTH presenta adelgazamienio (MIR} {en lugar de obesidad), hi-
perpigmentacion {MIR}, edema (MIR}, curva de glucemia patolégica (MIR), HTA (MIR], alcalesis melabélica hipokaliémica (MIR), ni-
veles de ACTH y corlisol superiores a los del Cushing "tipico” [MIR), ausencia da respuesta o la supresién con altas dosis de dexa-
metasona (MIR) y ausencio de respuesta de ACTH a lo estimulacién con CRF o metopirona (MIR).

El cancer de pulmén que mas frecuentemente produce sindrome de secrecién inadecuada de ADH es el de células pequerioas (MIR].
Produce hiponairemia (MIR].

El cdncer de pulmdn que mds frecuentemente produce hipercalcemia por secrecién ectépica de PTH es el carcinoma epidermoide
{MIR). La causa més frecuente de hipercalcemia en pacientes hospitalizados son los tumores malignos.

El céncer de pulmén que més frecuentemente produce gonadotropinas es el de células grandes.

2 5. DIAGNOSTICO

El céncer de pulmén periférico se puede presentar en la radiografic como cavitacién de contorne externo mal definido, pared
gruesa y contorno interno momelonado (MIR). Ante todo obsceso pulmonar en adulio fumador que no desaparezcs tras el trato-
mienta, hoy que descartar cdncer de pulmén (MIR). La cause mas frecuente de nédulo pulmonar solitario en mayores de 45 anos
es el cancer de pulmén.

La broncofibroscopia es lo prueba diagnéstico imprescindible iras lo exploracién clinica y radiclégico (sobre todo en tumores cen-
trales) (MIR). Lo cousa mads frecuente de obstruccidn endobronguial es el cdncer de pulmdn.

Toda cdenopatia mediastinica de més de | em descubierta en el estudio previo o la intervencién del cdncer de pulmén [TAC),
requiere biopsia por mediastinoscopia o medigstinostomia (MIR). La mediastinoscopia no sirve para biopsiar tejido mediastinico lo-
calizada cerca de la porcion proximal del bronquio - tronco izquierdo (MIR). Si hay parédlisis completa del nervio recurrente, el tu-
mor se considera irresecoble, por lo que no estd indicade la mediastinoscopic en el estudio de exiensién (MIR).

Lo presencio de células malignas en un derrame pleural indica inoperabilidad, Ante un exudado pleural con citolegio negaliva estd
indicado lo toracoscopia (MIR).

2.6. ESTADIAJE
+ Ei estadigje del cdncer de pulmdn microcifico distingue entre:

- Estodio limilodo: susceptible de tratamiento con quimioteropio y radicterapio de iorax.
- Estadio avanzada (70%): Séle se trata con quimicterapia.

Estadiaje del cdncer de pulmén NO microcitico: T2: tumor de mds de 3 ecm y hasie 7 cm (MIR), que invede pleurc visceral, con
neumonia obstructiva osociada (no de tado e! pulmén}, ol menos 2 em alejado de la corina (MIR). T3: tlumor de mas de 7 cm, con
ofectocién de la pored forécica, nervio frénico, sindrome de Pancoos!, ateleciosia obstruciiva de todo el pulmén, afeccion del bron-
quio principal o menos de 2 cm de lo carine o con nédulos sotélites en el mizmo Idbulo. T4: tumor con invasién del mediasfine o
carina (MIR), vértebras, corazén y grandes vasos, nédulo satélite en ofro l6bulo del mismo pulmén, porélisis completa del nervio re-
currente (MIR) y sindrome de vena cava superior (MIR). N1: metdstasis en ganglios hiliares ipsilaterales (MIR). N2: metdstasis en
gonglios paratraqueales ipsilaterales o subcarinales. N3: metéstasis en ganglios contralaterales o supraclaviculores. M1a: metasta-
sis hematdgenos infraforécicas {nédulos en otra pulmén o pleura y derrames). M1b: metéstasis hematégenas extrofordcicos.

2.7. TRATAMIENTO

Las decisiones terapéuticos més importantes en el cancer de pulmén se toman en base ol tipo de tumor: de célules pequenas o no
de célulos pequenos.

miento del carcinoma microcitico en estadio limitado es la quimioterapio asccioda o radioterapio tordcica. El tratomiento
en el estadio diseminado se realiza con poliguimisterapia. La irradiacién craneal profilactica disminuye el resgo de metastosis ce-

rebrales en el carcinoma de células pequedas que haya fenido una regresidn completo.

Tratamiento del céncer NO de céluios pequedias: El gnico tratamiento con potencial curglivo en el cdncer de pulmaén es la cirugia.

El frgjgmgnfo del céncar de pulmén no microcitico en estadio | y Il es la exéresis quirirgica. Los prlncupoles contraindicaciones po-
| son las metastasis (M1, MIR), sindrome de vena cava superior (MIR], lesién del nervia

recurrente (MIR) (pardlisis de cuerdas vocales), lesion del frénico (paralisis del diafregme), sindrome de Horner, derrames pleurales

malignos y metdstasis al pulmén confralateral. Tratamiento del céncer de pulmén no microcitico en estodio Il B (T4 6 N3): La
combinacién de quimioterapia y rodioterapia en un cdncer de pulmén ne microcttica estadio Il B ha mejorade lo supervivencia
media, comparadao con radioterapia exclusiva de 10 a 14 meses (MIR). Tratami | no microciti

dia IV (M1): quimioterapio si el paciente tiene buen estado general y radioterapia en los lugores sinfomdticos para descompresién
por crecimienta tumoral: por ejemplo, en metéslosis cerebrol Onica (MIR).

En un pociente con uno metéstasis ¢ ica y accesible, y sin evidencia de ofras metdstasis, puede estar indicada la cirugio
de reseccién de la metastasis (MIR). En un pocnenie con MMWM se debe hacer pericardio-

centesis (MIR). En los derromes pleurales recidivantes de origen tumeral, el iratamientc més efective es le pleurodesis quimica
(MIR].
Tl

Lo supervivencia del céncer de pulmén es del 14% ¢ los 5 ofios.

2.9. TUMOR DE PANCOAST

Lo localizacién del tumor de Pancoast es el vértice pulmonar (MIR).

La clinica del tumor de Pancoast es dolor tordcico y cervicobraquial (MIR), sindrome de Claude-Bernard-Horner: plosis, miosis,
enoftalmos por invasién del fronce simpatico (MIR].

El tratamianto del tumor de Pancoast es la radioteropio con posterior reseccién rodical.

2 PERIOR

a indrome de la vena uperior us el carcinoma broncogénico de 6bulo superior derecho [y de ellos
el carcinoma de célulos pequenias, MIR).

« Esun criterio de irresecabilidod.

3.-CARCINOMA TRAQUEAL

.

El fumor troqueal més frecuente es el carcinoma epidermoide.



4.-MESOTELIOMA MALIGNO
« Epidemiologia: £l mesotelioma més frecuente es el maligno. Lo localizacién mds frecuente del mesotelioma maligno es lo pleura.

o Enpjgg[g Exposicidn al asbesto o amianto (MIR]. Al contrario que para la asbestosis, para el mesofelioma maligno pleural no es
necesaria una exposicion continuada al asbesto. El tabaco aumenta el riesgo de padecer cancer de pulmén, pero NO de mesote-

lioma.
Los sintemas cardinales del mesotalioma maligno son el doler torécico [MIR) y lo disnea progresiva (MIR).
Lo radiograffa de térax més frecuente del mesoteliome maligno es un derrame pleural uniloteral, o menudo masivo. Puede no

desplazar el mediastine al lado opuesto. El método diagnéstico més especifico es la microscopia elecirénica del material de biop-
sia.

5.-NODULO PULMONAR SOLITARIO
* La causa més frecuente de nédulo pulmonar solitario son los granulomas (MIR).

» Los criterios de malignidad para un nédulo pulmenar solitario son: edad superior o 35 ofios, méargenes mal definidos, fumadar,
exposicion al asbesto, ousencia de ciertos patrones de calcificacién, crecimiento y tamario superior a 2 cm (MIR).

s Trgtomiento: Un nédulo pulmonar selitario debe ser extirpado con prontitud si no se puede probar que es benignoe (MIR). El troto-
miento de un nodulo pulmonar solitaric en un paciente de edad superior a 35 afoes, sin diagnéstico, debe ser la toracotomia dia-
gnastica y terapéutica (MIR).

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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| TUMORES PULMONARES
=

HEMOPTISIS

Relacién con el TABACO & DISNEA Cancer de pulmén mas frecuente
MALIGNO ‘% OBSTRUCCION Nodulo pulmonar solitario MALIGNO
Localizacion CENTRAL lob.sup BRONCORREA PERIFERICO - invasién pleural
Crecimiento lento. SIBILANCIAS METASTASIS 80%
METASTASIS 50% SD.VENA CAVA SUPERIOR Relacion con
SD. PANCOAST PARALISIS FRENICA CICATRICES PULMONARES.
Hipercalcemia por secrecion PTH 4 PARALISIS N. RECURRENTE m
Perlas corneas. CAVITACION

MALIGNO, el de peor pronostico
e Crecimiento rapido.
&  METASTASIS 95%

CARCINOIDE

No relacién con tabaco
Antes de los 40

Localizacion CENTRAL

BAJA MALIGNIDAD SD.PARANEOPLASICOS:
Localizacion CENTRAL SD.CUSHING
Lesién endobronquial, SIADH
crecimiento lento SD. EATON LAMBERT
Granulos de neurosecrecion Secrecion de VIP y calcitonina
HAMARTOMA .0.=C* pequefia, escaso citoplasma,
Y cromatina en sal y pimienta.

Asintomatico. BENIGNO
Nédulo pulmonar solitario PERIFERICO
Calcificaciones en PALOMITA DE MAiZ |

CELULAS GRANDES i

PERIFERICO s ¢
METASTASIS \ .
extratoracicas 80%
Puede CAVITARSE

M.E.= grénulos de neurosecrecion,

PLEURA - MESOTELIOMA
» BENIGNO
UNICO. LOCALIZADO. Pleura visceral

Hipoglucemia y osteoartropatia hipertrofica
+ MALIGNO

DISEMINADO. Mas frecuente
ASBESTO y no tabaco
Pleura visceral y parietal

| METASTASIS EN PLEURA

rLos mas frecuentes 90 % B
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Xill. MEDIASTING

1. Masas mediastinicas

.1. Etiologia

Los tumgres mediastinicos més frecuenies considerando su
frecuencia global (adulfos y ninas) son los tumores neurogé-
nicos (MIR).

Los tumores medigstinicos primorios mds comunes en el
adulfo son los neurogénicos (MIR).

Agrupando los fumores por zonas, la mayor proporcién de
tumores se sitéa en el mediastino gnterosuperior (MIR] (ti-
momas, bocios infraterdcicos, terotomas, linfomas).

Lo mayorio de los tumores mediastinicos primarios (70%) son
benignos.

De los tumores primarios malignos, el mas frecvente es el
linfoma.

Lo masa mds comun del mediastino del adulto son las metds-
tasis.

MEDIASTING ANTERIOR

MEDIASTINOG MEDIO  MEDIASTING POSTERIOR

Quate peicdrdco Quiste broncogénico

Principoles mases mediastinicas

Frecuencia relativa de masas mediastinicas primarias: (Nota:

serie anglosajona, no refleja la situccion en Espaiia).

Compartimento Lesién Incidencia
Timoma (MIR). 20%
Linfoma (MIR). 13%
Tumor de células germino- 1%
Anterior les (2MIR).
Endocrino (bocio) 6%
Carcinoma primario 4%
Mesenquimal 6%
Quiste pericérdico 6%
Medio Quiste broncogénico 6%
Quiste entérico 2%
Posisiics gxlc;'fs neurogenicos 21 %

A. MEDIASTINO ANTERIOR

Masa mediastinica anterior (ﬂechbs} Obsérvese come borra el borde

cardioce deho en su parte més olta.

a. TIMOMAS:

» La mayoria (75%) son benignos (2MIR).

o Es el segundo tumor primorio més frecuente del me-
diastino (ras los neuragénicos).

o Es el tumor de mediasfino onterior més frecuente en
adultos, y es raro en nifios (MIR). Se presentan casi
siempre en pacientes de mdés de 40 afios (ZMIR).

o Pueden ser asintomdticos |MIR). Los pacientes sin-
fomdticos presenian efecto masa o sindromes para-
neoplasicos: miastenio grovis (ZMIR), hipogommaglo-
bulinemia (MIR), aplasia de células rojas (MIR),

o El 50 % de los pacientes con timoma tienen miastenia
gravis,

* El componente epitelial es el més importante (MIR).

* El estudio histolégico no ayuda a diferenciar entre be-
nignos y malignos. Para distinguirlos hay que basaorse
solo en caracteristicas de invasidén macroscdpica local
durante la cirugio. (2MIR).

* El tratamiento es lo extirpacién quirlrgica por esterno-
tomia medio.

* Los malignos tienen mal pronéstico.

MIR 08 (8849): Mujer de 51 afos de edad, que consulta por
debilided generalizada y visién doble de 3 meses de evolucion.
Se le realiza un test de Edrofonio y una Electromiogrofia que
permiten un diagndsfico de Miastenia Gravis. En Rx y TAC toréci-
co se encuentra imagen de masa mediastinica de localizaciéon
anterosuperior de 5x4x4 cms., y densidad homogénea. 2Qué
patologia mediastinica debemaos sospechar come mas proboble?

O

Bocio endotordcico.
Tumor neurogénico.
Teratoma.

Linfoma.

Timoma.*

Masa mediasﬂ:m'ca anterior. Timoma (flechas).

| ¥ .
TC de t6rax. Masa en mediasting anterior (fleches) correspondiente o un
timoma. El paciente estabo diagnosticado de miastenio grovis. (AA: aorfa

oscendente; AD: aorfa descendente; Pl arteria puimonar izgda; VCS:

vena cove superior).



El timoma puede asociarse ¢ anemia aplésica de células rojas.

MIR 97 FAMILIA (4936): El carécter de benigni malignidad
en los tumores del timo (timomas) se basa especialmente en:

Su asociacidén con Miastenia gravis.

Lo existencia de proliferacién linfocitica.

El carécter invasivo local.*

Lo edad de los pacientes.

Las caracteristicas del componente epitelial.

L s Ny =

MIR 05 (8279): Uno de los tumores citados o continuacién, de
conducio benigna, es frecuente en mediastino anterior:

Linfoma.

Seminoma.

Timoma.*

Ganglioneuroma.

Quiste broncogeno.

e s

b. TERATOMA:

s Son mas frecuentes en adolescentes y adultos j6venes.

» Conlienen derivados de las 3 capas germinales (dien-
tes, pelo, glandulas sebdceas).

* Pueden contener caolcificaciones en su inferior (2MIR].
La aparicién radiogrdfica de dientes en uno mosa me-
dicstinico es pracficomente diagndstica de teraloma.

e El trolomiento es la exlirpacién o través de esierno-
tomia media.

e 20% malignos (mal pronédstico).

Masa quistica cuyo porad esté parcialmente calcificada (flechas), locali-
zada en el mediastino anterior, en contacto con el borde cardiaco dere-
cho, correspondiente a un teratoma quistico. Yardn de 37 anos.

c. LINFOMA:

e Los linfomas son la 29 causa mas frecuente de masa
en el mediasfino anterior.

e Lo localizacién més frecuente del linfoma mediastinico
es en el mediostino anterior.

e Hay afectacién mediasfinica en el 50% de los linfo-
mas. La ofectacién mediastinica en la enfermedad de
Hedgkin es mas frecuente en los tipos de esclerosis
nodular y predominio linfocifico,

o Fl linfoma es el tumor mediastinico maligno primario

fr nte.

e Son radiosensibles.

Linfoma Hodgkin ofectondo el mediastino anterior (flechos).

En la proyeccion loteral se observe ko maso fumeral (m) que desplaza
hocia atrds lo frdqueo (flechas corfas).

RECORDEMOS (HEMATOLOG‘A)V
El receptor adrenérgico forma parte de un complejo proteico situa-

do en la membrona. Los receplores adrenérgicos estén acoplados a
unos mediadores, denominados proteinas G. Las proteinas G son
proteinas moduladoras que unen GTP, y se encargan de transducir
la seial que llega al receptor (2MIR). La activacién o inhibicidn de
estas proteinas, como consecuencia de la unidn de un ligande al
receptor, va o provocer la activecion o inhibicion de coscadas de
segundos mensajeros dependientes de AMPc o Ca?'

MIR 97 (5394): Un joven de 18 afios ingresa por dificultad respi-
ratoria_secundaria o derrame pleural masive. La radiografi
torax pone de manifiesto una masg en el mediastino onterior. Lo

citologia del liquide pleural muestra linfocitos pequefios con
nucleos lobulados y coexpresion de CD 4 y CD 8. &¢Cudl es el
diagnéstico mas probable?

1. Tumor germinal (seminoma} mediastinico con afectacion
pleural,

Timoma maligno.

Tuberculosis pleural con afectacién ganglionar secundaria.
Linfoma linfobldsfico.*

Enfermedad de Hodgkin, probablemente subtipo esclerosis
nodulor.

B o

d. TUMOR DE CELULAS GERMINALES:

o Los locolizaciones extragonodoles més frecuentes de
los tumores de células germinales son el mediostino y
lo regién pineal (2MIR).

e Existen cinco tipos. Los més comunes son €l seminomo
y el carcinoma de células embrionarias [MIR), seguidos
por coriocarcinomas, teratoma maligno y carcinoma
del seno endodérmico.

¢ Son tumores muy malignos y de mol prondstico, ex-
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Xl MEDIASTING

ceptuando el seminoma (muy radiosensible, con una
supervivencia a los cinco afos del 75%). Debe inten-

. vy 4 % g I AL RN Ty e
tarse lo extirpocion por esiernotomia medio. Lo qui- g Sy | -
miotferopia fiene valor paliativo. Las masas més frecuentes del mediastino anterior son 4T:

Tiroides (bocio endotoracico), Timomo, Teraofoma y Terrible linfo-
ma,

Paciente de 20 ofos con seminome mediastinico, Gran maso en medios-

lino anterior (m) que se extiende desde lo operturo lorGeico superior hosta

el diafragma. Los flechas blancas sefialon los limites laterales de la masa.

Obsérvese cdmo por su parte més boja lo masa borro el borde cardiaco
derecho.

TC de térax. Mosa en mediastino anterior (m) correspondiente a un tumor
maligno de células germinales. [AA: aorfa ascendente; AD: oorfo descen-
dente; Pl; art. pulmonar izquierda; VCS: vena cava superior; BPD; bron-
quio principal dcho; BPI: bronquic principal izdo).

e. TUMORES MESENQUIMATOSOS:
e Los maés frecuentes son los lipomas, seguidos por los

fibromas.
e El tratomiento es la extirpacién quirGrgica.
f. OTROS:
e Adenoma paratiroideo, bocio intratordcico (causa mds
frecuente asa _en el mediastino anterior en Espa-

ng), carcinoide timico, timolipoma, quiste timico,
higroma, linfangiomo, hemangioma, robdomiosar-
coma.

Bocio endotardcico TC.

TAC cérvico-forécico en el que se muestron 3 cortes axiales en direccién cou-
dol {corresponden o los niveles 1, 2 y 3 de lo radiografic). Se observa un
marcade aumento de tamaiio del [6bulo tireideo izquierdo (flechas) que se
introduce en el mediastino y provoca desplozamiento de lo trdquea y del
esdlogo hacia la derecha.

B. MEDIASTINO MEDIO

Los quistes congénitos son la cousa més frecuente de masa en

mediasfino medio y suponen el 20% de las masas mediastinicas.

a. QUISTES PERICARDICOS:

Son el tipo de quiste mdas frecuente en el mediastino. Se
suelen localizar en el éngulo cordiofrénico derecho.
Cuando se tiene certeza diagnéstica se someten o obser-
vacién,

Bocio endotorécico a expensas del iGbulo tiroideo izquierde. Masa en medias-
#no anterosuperior (flechas blancas) que desciende desde &l cuella y pravoca
un marcado desplozamiento hacia la deracha de la tréquea. Las flechas
negras senalon la traquec.
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Pequeia masae en dngulo cardiofrénico derecho (flechas) correspondiente
o un quiste pericérdico, La linea negra morca el borde cardiaco derecho.

€ Cuse luensive MIR Asnries 2003
Diverticulo epifrénico. Esta indicada la extirpacion quirdrgica cuando
produce disfogia, dolor torécico o cuando es mayor de 3 cm.

d. ANEURISMA DISECANTE DE AORTA:
PATOGENIA: Procesc con potencial de omenozar la vida
del paciente en el que la rotura de la intima aértica per-
mite que la sangre la separe del resto de la pored del va-

N -
Mase en dngulo cardiofrénico derecho que corresponde a un quiste
pericérdico (flechas). Obsérvese cémo borra el borde cardioco derecho.

b. QUISTES BRONCOGENICOS (Ver el capitulo V: mal-
formaciones congénitas)
Lo pared del guiste esid formada por cartilago, glandu-
las mucosas, musculo liso y tejido fibroso, con un reves-
timiento interno de epifelio respiratorio ciliado.

Aneurisma de

orta ciEendeme
Y Aneurismao de
aorta ascendente

Quiste broncogénico (flechas). Lesién de contornos bien definidos y beja
otenvaocién localizada en la regién subcarinal.

<. QUISTES ENTERICOS:
Lo localizacién més frecuente de los quistes entéricos es el ot
mediasfino medio. Estd indicada lo exdirpacion quirdrgica. Diseccién de

\aorta ascendente

.

V0 MK Asluis 2003

El aneurisma disecante de aorta se produce por poso de sangre desde la
luz arterial al interior de la pared de la corta a fravés de va desgarro de
la intima.

NeumoLosia & CIRUGIA TORACICA
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ASCENDENTE 4

DESCENDENTE
Tigo | de DaBakey
Tipo A de Stonford

AORTA ASCENDENTE
Tipo Il ca DeBokey
Tipo A de Stanford

AORTA

DESCENDENTE
Tipo IIf de DeBokey
Tipo B de Stenford

O e fdemino VIR Avarina0os

Tipos de aneurisma disecante de aorto.

s . - -
et == N

Tipos de aneurisma disecante de aorta segin DeBakey: 123

1 —_TAorta ascendente y descendente
| Es el mas frecuente. 2
2 | Acria ascendente
| {sindrome de Marfan) (MIR. | 3

©Curso leassive MIR Asrsios 2005 3 | Aorfa descendente.
El dolor lancinante ferdceico, irrodiodo a espalda, con sensocidon de muerte R

inminente es coracteristico del aneurisma disecante de aorta.

Tipos de aneurisma disecante de corta segin la clasificacién de
Stanford:

. g ye———y

Subhmacidn d cfisiling Tipo A (implico afectacién siempre de la aorta Ascendente).
Tipo B {afectacién de la aorta descendente, Bojante).
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Sindrome de Marfan.

el . - . i Tratamiznta quirdrgice urgente del aneurisme que ofecio © lo gorlo os-
La exploracién camplementaria de eleccién en el ancurisma disecante de cendente.
sorta es &l TAC (T: luz de la aorta, F: luz del aneurisma). =




di

® Curso Intensive MIR Asturias 2002

Tratamiento médico del aneurisma que ofecta a lo aorto tordcica descen-

dente.

& RECORDEMOS (VASELLAR|

ANEURISMA DISECANTE DE AORTA TORACICA
La mayoria se produce en varones de mas de 40 afios con hi-
pertensian arterial (7MIR).
Son raros los congéniios (necrosis quistica de la capa media
asociada a sindrome de Marfan, MIR}. La complicacién cardio-
vascular més frecuente del Sindrome de Marfan es la dilatacion
aneurismatica de la aorta ascendente (3MIR).
También pueden ser fraumadticos, Sospechar ante un fraumatis-

mo con ensanchamiento del mediastino superior en la radiograf-

ia de térax (MIR}.

Pueden aparecer como complicacién de una arteritis de células

gigantes (MIR).

La sintomatologia més frecuente consiste en dolores toracicos

asociados o fendmenos isquémicos (6MIR).

Puede complicarse con accidente cerebrovascular agudo (MIR),

hemectérox (2MIR), insuficiencia aértica aguda (2MIR), tapona-

miento cardiaco [ZMIR), etc.

El elecirocordicgrama es normal (MIR).

La radiografia puede mostrar ensanchamiento mediastinica

(4MIR}.

Lo exploracion complermentaria de eleccidn es la TAC (3MIR).

Tombién puede visualizarse en el ecocardiograma transesofagi-

co (3MIR), aortegrafia (MIR) y RNM (MIR).

La evolucién de los aneurismas tordcicos es hacia la diseccién o

rotura. El 80% se rompe después de 5 aios desde el diagndstico

(MIR], La rotura suele conducir o la muerte por shock hipovolé-

mica o por insuficiencia cardiaca grove.,

Intentar, en la medida de lo posible, detener la progresién de la

diseccién adrtica: Nifroprusiato intravenoso para mantener una

TA sistdlica < 110, y propanolal intravenoso para mantener una

frecuencia cardiaca < 60/min (MIR), seguido de un tratamiento

por via oral.

iloaen resa o estd o la gort

estd indicada una intervencién quirdrgice de urgencio. La cirugio

estd indicada de forma inmediate (previa estobilizacién del cuo-

dro clinico) si afecta a la corta ascendente (tipo A), con © sin

extensién al arco adrtico (4MIR). La presencia de una insuficien-

cia valvulor adrtica por lo dilatocién que supone el crecimiento

del aneurisma es incluse més grave que el propio erecimiento

del aneurisma y causa de indicacién quirtrgica (ZMIR). En un

paciente con sindrome de Marfan, aneurisma de oorla e insufi-

ciencia aértico severa, estd indicada la cirugia, con recambio de

lo vélvula aériica y la aorta ascendente con tubo valvulado y

reimplante de los orierias coronarias a la prétesis [operacién de

Bentall, MIR).

En disecciones distales (tipo lll o tipo B de Stanford), no compli-
se pretfiere como primero opcién el tratamiento

meédico (MIR). Si se complican con rotura, o progresan, estd

indicade la cirugia.

MIR 10 (9349): Paciente de 59 aiios con antecedentes de hiper-
tensién arterial de unos 10 ofios de evolucién y tabaguismo. Su
padre falledié sibitamente o los 62 afios. Acude al Servicio de
Urgencias refiriendo dolor torécico muy infenso de inicio brusco
unos 4 horas antes que se ha @M&Lumgn_gw
pular. En lo exploracion presenta ngﬂd_g; sudoracién_profusa,
TA 190/104 mmHg, FC 108 lpm y pulsos rodigles muy diminui-
dos; se ausculta mg_dmﬂum_ho_&em_nd_mcdg El
ECG revela taguicardia sinusal con cumento del volicie del QRS

en varias derivaciones y descenso del ST y T negativo asimétrica
en | oVl y de V4 a V6. éCudl es el diagndstico més probable?

1. Sindrome coronario agudo.
2. Miopericorditis aguda.

3. Tromboembolismo pulmonar.
4. Diseccién aértica aguda.*

5. Vasoespasmo coronario.

MIR 12 (9852): Ante un pociente de 50 onos cen sospecha clini-
ca de diseccién oguda de gorta tipe A (closificacion de Stanford)

en situacion inestable |dolor precordial agudo, hipotension arfe-

rial ligera y ansiedad infensa), indique el estudio diagnéstico
pertinente para confirmar el diagnéstico e identificor los detalles
smi Sy
1. Tem i tarizada.*
2. Ecocardiografia iransesofégico.
3. Ecocardiografia franstorécica.
4. Resonancia magnética.
5. Aortagrafia,
e. OTROS:

Carcinomas primitivos, adenopatias [tuberculesis, sarcoi-
dosis, histoplasmosis, linfomas, metéstasis, SIDA).

La localizacién més Esi
meﬂfe de )\
Quistes broncogénicos Carina.

Quistes pericardicos Angulo cardiofrénico derecho.
C. MEDIASTINO POSTERIOR
a. TUMORES NEUROGENICOS:

* Llos tumores medicsfinicos mas frecuentes conside-
rando su frecvencio global (adulios y ninos) son los
tumores neurogénicas (MIR).

e los tumores mds frecuentes del mediastino pasferior
son los tumores neurogénicos (3MIR).

¢ La mayoria son benignos.

MIR 01 (7014): Los tumores mediastinicos mas frecuentes, con-
siderando su frecuencia global (adulios v nifios] son:
Teratomas.
Linfomas.
Neurogénicos.*
Timomas.
Mesenquimales.
*» Schwanomaos:

» Neurilemomas: Son los fumores neurogénicos mas
frecuentes. Se originan en las células de Schwann
de los nervios intercostales. Generalmente son be-
nignos.

* Neurofibromas (MIR): Contienen elementos de la
vaina y células nerviosas. Generalmente benignos,
pero la eded avanzada o la presencia de naurofi-
bromatosis incrementan el riesgo de malignidad
hasto el 30%.

» Ganglioneuromas: benignos.
¢ Neuroblastomas:

e Lo mds frecuente (75%) es que se presenten en ni-
ffos de menos de 4 anos de edad.

e  Tumores malignos poco diferenciados que se ori-
ginan en el sislema nervioso simpélico.

o La localizacién més frecuente es el abdomen (so-
bre todo gléndulas adrenales], seguide del me-

SR =8
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diastino posterior. ’
o Las células poseen ultraestructuralmente granulos : REPASO

densos (MIR). Pueden fener activided hormonal

3" Lo cousa més frecuente de... Es.
por produccién de: . g o .
« VIP: diarrea crénica rebelde (MIR). Tumores mediastinicos primarios ~ Tumores neurogénicos.
* Catecolaminas: enrojecimiento facial, disten- e Odu“f’ . |0 5
sién abdominal, palpitacién, dioforesis, hiper- Masa mediastinica en el adulio Metéstasis y linfoma,
tensién, fiebre, anorexia y pérdida de peso. Tumor mediastinico maligno Linfoma.
e Pueden contener dreas de sangrado, necrosis primano
[creacién de uno red vascular insuficiente, MIR) y Masa en el medicstine medio Quistes congénitos (excep-
calcificaciones. fuando adenopatias).
o Don metdstasis en hueso, higado y ganglios linfé- Tumor de mediastino anterior Timoma {en Espeia bocio
ficos. endotoracico).
o Qcasionalmente maduran hacia formas benignas Tumor de mediastino posterior Tumor neurogénico (3MIR).

[MIR).
* Neurosarcomas: pueden cursar con hipoglucemia

i6 insuli I 1 -
’ REPASO i?coc: produccién de insulina por el tumor} y dolor toré

TS T T B T B Eemm;mmlm_ los feocrom:ncnffomoEsl ;;nofngorocucos
con granulos de neurosecrecion: ;o: or::aros y suelen ser no secretantes. son ma-
. 3 | R
Tumeor carcinoide (MIR). b OTROgS'

Carcinoma microcilico [MIR).

Meningoceles, duplicaciones esofagicas, pseuvdoguiste
Neuroblastoma (MIR). 9 P 9 P qui

pancredtico [MIR), paroganglioma (MIR}, hematopoyesis
extramedular (MIR).

REPASO

Tumores toracicos que pueden secretar VIP

(diarrea rebelde): MASAS MEDIASTINICAS
Carcinoma microcitico (MIR). Mediastine Anterior
Carcinoma epidermoide, Teoidos
Neuroblastoma [MIR). iy
linlermas

=
Mediastino Posterior

5 Tumnores Newroginicos

/
Mediastino Medio
Adenspalios

® Curso Intensivo MIR Asturias

1.2. Clinica

Pueden ser asinfomdticos (la mayorio de los tumores benignos,
MIR}, o sintomdticos (sobre fodo los malignos, MIR): delor toréci-
co, tos, disfagia, estridor, disnea, disfonia, sindrome de venc
cava superior, derrame pleural, guilotérax, compresién medular,
sindrome de Cloude-Bernard-Horner, taponamiento cardiaco,
insuficiencia respiratoria.

Algunas caracteristicas de cada tipo de masa mediastinica son:
A. TIMOMA:

Pueden osociarse a:

Miastenia gravis (3MIR).

Aplasia de la serie rojo (3MIR).

Hipegammaglobulinemia y agommaglobulinemic (MIR).
Sindrome de Cushing (MIR).

Miccarditis granulomatosa.

Megaesdfago.

Colagenosis.

Enfermedod de Whipple.

Sindrome carcinoide.

El timoma es el tumor més frecuente del mediastino anterior. El

Resonancia mognética tordcico, plenos coronal y segital. Nifo con masa 75% de ellos son benignos. Se puede asociar con miastenia gra-
en mediastino posterior (flechas) correspondiente a un neuroblostoma. vis, aplasia pura de célulos rojos y Sindrome de Cushing. {(10+)
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o RECORDEMOS  (NELRGLOGIA)

10-50% de los timomas tienen miastenia, el 10 % de las mioste-
nias tienen timoma (MIR).

Cursa con debilidad y fatigabilidod musculor progresiva duronte
el dio y con los esfuerzos (MIR). La afectacion de los musculos
oculares es la mas frecuente.

Su pategenia se relaciona con la existencia de anticuerpos para
receptores colinérgicos (2MIR). Lo ausencia de anticuerpos onti-
receptor de acefilcolina en suero no excluye la enfermedad
(MIR).

Son sintomas frecuentes la ptosis y la diplopia (MIR].

La timectomia esid indicada en los casos de miastenia asociados
a timoma, en la miastenia de personos jévenes (menos de 40
anos| (2MIR), y en la forma generalizade de miastenia (2MIR),
pero no en la forma ocular pura (MIR).

Enfermedades forcicas que se pueden asociar a debilidad
muscular:

Corcinoma microcitico con S. de Eaton Lambert (3MIR).
Timoma con miastenia (3SMIR).

Paciente con timoma y miostenia. Al paciente se le bojan los pdrpados
(ptosis por fotigobilidod muscular) cuando el médico le dice que mire
hocia el dedo.

RECORDEMOS (HEMATOLOGIA)

Aplasi le célul 7 REPASO

Es una anemia normocrémica normocitica con reticulocitos bajos Enfefmedcldes ioréqcus que se pueden asociar o hlpogamma-
y déficit de precursores eritropoyéticos en el aspirado medular, globulinemia:

con serie blanca y plaquetaria normales. Puede asociarse a Bronquiectasias (MIR).

timoma (3MIR).

Neumonia por Neumococo (2MIR).
Neumonia por Haemophilus (MIR).
Timoma (MIR).

REPASO

Enformedades forécicas que se pueden asociar a sindrome de
Cushing:
Carcinoma microcitico (4MIR).

Tumor carcinoide.
Timoma (MIR).

Distribucién regional de la
pérdida de fuerza muscular

MIR 97 (51 97): Senole en cudl de los siguienfes situaciones NO
ble pr r timectomia en la miastenia aravi

Mujeres jovenes.

Forma generalizada.

Forma ogular exclusiva,

Ausencia de timoma.

Titulo negativo de anticuerpos ontirreceptor de acetilcoling.

-

Dt m o=

MIR 00 FAMILIA (6524): En relacién con lo migstenia grovis,
sefiale cuél da las afirmaciones siguientes es verdadera:

1. Es més frecuente en varcnes,

Con lo berbilla en el pecho, el svjefo no cpone 2. Los mosculos distoles son los que se afectan con mayor
resistencia cuando se le empuja lo cobeza hacia frecuencia en las fases iniciales de la enfermedad.

3. La estimulacion elécirica repetitiva o frecuencias altas es

SIEMPRE diagnéstica.
4, la debilidod muscular miasténica suele acompanarse, en

@i v general, de ofros signos o sintomos neurolégicos.
e 9z H trgtgmigmg de eleccion de lo miastenia generalizada en
. . . pacientes jévenes es la timectomia.*
B. TERATOMA

95% 60% 30% 10%

Puede asociarse o hipoglucemia y tirotoxicosis [MIR).
& Diplopic y trastorno del lenguoje al

ovanzor la jornada

© Curso Imensiva MIR Astarias 2004
Miastenia grave. , REPASC

Tumores tordcicos que se pueden ascciar a hipoglucemia:
Mesotelioma localizado grande.
Neurosarcomoe.

Teratoma (MIR).

@ NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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C. LINFOMAS E HIPERPLASIA GANGLIONAR GIGANTE
(ENFERMEDAD DE CASTLEMAN):

Fiebre alta (MIR), hipergammaglobulinemia policlonal.
D. QUISTE DERMOIDE PERFORADO:

Tricoptisis [expectoracién de pelos y material sebaceo).
E. NEUROFIBROMA DEL VAGO:

Bradicardia.

F. CORIOCARCINOMA:

Ginecomastio. Elevacion de la Beta-HCG (MIR).

MIR 09 (2161): Un paciente de 28 afos de edaod ingresa por
dificultad respiratoria, sin anfecadentes de enfermedad obstructi-
va_pulmonar previa. En la exploracién fisico se evidencia gine-
comostio. En su radiografic de térax y TAC terécico se muestran
mudlliples imagenes y nodulos pulmonares sugestivos de suelia
de globos. En su anclitica destaca una elevacién de BetaHCG
(12.000 U/L). 2De _qué tumor primario es _mas probable gue

estemos hablando?

1. Tumor de Wilms [nefroblostoma). Masa mediastinico en una radiografia de térax.
2. Carcinema embrionario de testiculo.

3. Seminoma.

4. Tumor seno endodérmico.

5. Coriocarcinoma lesticular.*

G. NEUROFIBROMA:

Acropaquias, enfermedad de von Recklinhausen.

H. TUMORES NEUROGENICOS:

Diarrea rebelde (VIP), Ulcera péptica, dioforesis y enrojecimiento.
I. BOCIO ENDOTORACICO:

Puede asociarse a tirotoxicosis.

Tumores lorécicos que se pueden asociar a -,
tirotoxicosis:
Teratorna (MIR).

Masa mediostinica (flechas). Obsérvese cémo lo masa presenta las carac-

Bocio endotorécico. feristicas fipicas de lesién extrapulmonar, con un borde convexo y bien
delimitado en su interfase con el pulmén, con el que forma éngulos obtu-
J. FEOCROMOCITOMA: hipertensién arerial e hiperglucemia 303 en sus extremos superior e inferior (lineas negras),

(MIR).

Tumores toracicos que se pueden asocior o hipoglucemia:
Mesotelioma localizado grande.
Neurosarcoma.

Teratoma {MIR).

K. ADENOMA PARATIROIDEO: hipercalcemia.
1.3. Métodos complementarios

A. INDICADORES TUMORALES
a. GONADOTROPINAS:
Coriocarcinoma.
b. ALFAFETOPROTEINA:
Teratoma maligno [MIR). Carcinoma de células embrio- "
narias. Carcinomas del seno endodérmico [MIR). Maso mediastinice en un TAC torécico: localizacién en el mediastinoe
c. ANTIGENO CARCINOEMBRIONARIO: anterior.
Carcinoma de células embrionarias.
d. ACIDO VANILMANDELICO Y HOMOVANILICO:
Aumenta en la orina de los pacientes con neuroblastoma
(MIR).
B. RADIOLOGIA
El TAC y la RNM son las técnicas mds especificas para el estudio
de las mosas mediastinicas (MIR).
a. ATELECTASIA, DERRAME PLEURAL:
Signos de malignidad.
b. CALCIFICACIONES:
Indicio de benignidad. Teratoma (2MIR] (dientes y huese-
citos).
c. DENSIDAD GRASA:
Timolipoma, hernia de epiplén.

. -

Bacio intratorécico que desplioza Iréquea y eséfogo o lo derecho,
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El método diagnéstico de eleccién en... Es...
Patologio mediastinica TAC (MIR}.
Bronquiectasias TAC.

C. ANGIOGRAFIA DIGITAL, ARTERIOGRAFIA
Aneurismas.
D. TRANSITO ESOFAGICO
Acalasia. )
E. TOMOGRAFIA DE COLUMNA
Absceso de lo enfermedad de Poti, hemivérebra en mielome-
ningocele. 2
F. CAVOGRAFIA
Sindrome de vena cavo superior,
G. GAMMAGRAFIA

a. |IODO:

Becio intrateracico.
b. SELENIOMETIONINA:
Adenoma paraliroideo,

H. ECOGRAFIA
Masas liquidas en el mediastino onterior,
. PUNCION ASPIRACION
Se puede llegar o un diagnéstico sin necesidad de terocolomia,
medianle biopsia con aspiracién con aguja fina por via percutd-
nea de Jas masas mediastinicas situados en cuclguiera de los
compaortimentos. En ocasiones, dadas la agudeza y grovedad del
caso (como en el sindrome avanzado de lo vena cava superior]
debe recurrirse a la quimioterapia paliativa a pesar de no dispo-
ner de un diagnéstico histolégico. Quizés esta situacién sea una
de las pocas excepciones a la obtencidn obligada del diagnéstico
de naturaleza (histoldgico, o cuanta menos, citolégico) antes de
proceder al trotamienfo del pociente (MIR).
J. PUNCION TRANSBRONCOSCOPICA
Adenopatics.
K. MEDIASTINOSCOPIA Y MEDIASTINOSTOMIA
Para biopsiar adenopatias mediastinicas (MIR], cuando se sospe-
che sarcoidosis (granulomos epitelioides sin necrosis caseosa,
MIR), linfoma o metdstasis (MIR].
L. TORACOTOMIA EXPLORADORA
En muches ocasiones es la intervencién quirirgica (gue no debe
demorarse siempre que esté indicado) la que permite confirmar
o revelar el diagnéstico.

1.4. Tratamiento

A. TUMORES BENIGNOS
Extirpacién.

@ Curso Intensivo MIR Asturias 2003

Extirpacidn de timoma por esternotomio media.

© Curso Intensivo MIR Asturias 2003

Extirpacion de tumor neurogénico por foracotontia posterolateral,

B. ADENOPATIAS TUBERCULOSAS, SARCOIDOSIS
Tratamiento médico.

C. LINFOMAS, NEUROBLASTOMAS, TUMORES MALIGNOS DE
CELULAS EMBRIONARIAS
Poliquimioterapia y/o irradiacion.

2.1. Mediastinitis aguda

Procesa infeccioso fulminante, con elevada morbilidad y martali-

dad.

A. ETIOLOGIA

¢ Lo causa més frecuente es la aparicion como complicacién
postoperatorio de las intervenciones con esternotomia media
(0.4% - 5%). Los gérmenes responsobles mas frecuentemente
de las mediostinitis agudas postesternotomia son el Stofiloco-
co (epidermidis) y las Pseudomonas.

Linea de incisién en la esternotomia media y estructuras anatémicas
expuestas.

* Lo causa mas frecuente de mediastinifis aguda no postquirdr-
gico es la perforacion esofégica (2MIR] y, con menos fre-
cuencia, la rofuro traqueal v lo diseminacién de infecciones
bucofaringeos. la cousa més frecuente de perforacién esofé-
gico es lo esofagoscopia (MIR). La mediastinitis aguda es la
mayor causa de mortafidod y morbilidad de la perforacién
esofdgica. El sindrome de Boerhaave es la rotura esponténes
del eséfago tras un vémito,

VAT
U
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Lo cousa més frecuente de mediastinitis aguda no postquicirgica es o
perforacién esofdgica.
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XHI, MEDIASTINO

La cause mds frecuente de la mediastinitis aguda no postquirGr-
gica es la perforacién esofagica. (3+)

MIR 99 FAMILIA {5973): Lo efiologio més frecuente de la me-
iastinifis aguda es:

Céncer de pulmén.

Neumonia necrotizante,

Traumatismo tordcico abierto.

Troqueostomia,

N o

La causa més frecuente de... Es...

Mediastinitis aguda Intervenciones con esterno-
tomia media.

Mediastinitis oguda postquirGrgica  Stefilococo epidermidis y
Pseudomonas.

Mediastinitis aguda no posiquiriir-  Perforacién esofdgica (2MIR).

gica

Perforacién esofégica Endoscopia (MIR).

B. CLINICA

Fiebre, taquicardia, dolor torécico, disfagia, disnea, cianosis,
hipotensién, alteracién del estado general y crepitacion (MIR).

C. RADIOLOGIA

Ensanchomiento del mediostine, aire en el mediastino (MIR),
neumotdrax o hidroneumotérax (MIR), niveles hidrocéreos. El
esofagograma puede demostrar la rotura esofagica.

Neumomediastino. Signo del diafragmao continue (flechas).

D. TORACOCENTESIS

En caso de rotura esoféigica, la toracocentesis revela un exudo-
do, sanguinclento, con particulas slimenticios, polimarfonuclea-
res, pH bajo (MIR) (inferior a 6) y niveles de amilasa muy elevo-
dos (3MIR).

E. TRATAMIENTO

Desbridomiento y drenaje quirdrgico, antibiéticos y cuando esté
controlada lo infeccidon cobertura con colgajos musculares (pec-
toral mayor, recto anterior). Si es por perforacion esofégica,
exploraciébn quirirgica inmediata, reparacion, drenaje del me-
diastino y anfibidticos [MIR).

F. PRONGOSTICO

La mortalidad es superior al 20%.

2.2. Mediastinitis crénica

A, MEDIASTINITIS CRONICA GRANULOMATOSA
a. ETIOLOGIA
Lo causa mas frecuente es la tuberculosis y la histoplas-
mosis. Olras causas: sarcoidosis, silicosis, hongos.

b. ANATOMIA PATOLOGICA
Inflamacién granulomatosa de los ganglios linféticos del
mediastine.

c. CLINICA
Suele ser asinfomdtica en lo mayoria de los pacientes. En
olgunos coses puede producir compresién de estruciuras
mediastinicos: vena cava superior, nervio frénico y recu-
rrente, grandes vias aéreas, arferia y venas pulmonares.

d. TRATAMIENTO
Tratamiento antifuberculoso o de lo eticlogia que corres-
ponda. Ninguno otra medido, yo sea médica o quirirgi-
co, ho demostrado ser suficientemente eficaz en lo me-
diasfinitis crénica.

B. MEDISTINITIS CRONICA FIBROSANTE

a. ETIOLOGIA

* Enfermedad raro, que en el pasade solio deberse a in-
flomaciones crénicas tuberculosos de la pleura y del pe-
ricardio.

» En ocasiones la inflamacién crénica del mediastine co-
existe con |g del espacio retroperitoneal (fibrosis medias-
tino-retroperitoneal) en algunos pacientes que toman
metisergida (MIR}, para el fratamiento de la migrana.

b. ANATOMIA PATOLOGICA

Transformacién del tejido conjuntivo laxo del mediastine
en fejido filoroso.

c. CLINICA

Signos de compresién de alguna estructura mediastinica.
Pulso paradéjico (obstdcule mecanico o los movimientos
del corazén), edemo en esclavina (por dificuliod en el re-
torno venosc por la cava superior].

d. METODOS COMPLEMENTARIOS

El diagnéstico exige descartar un tumor mediastinico y
comprobar &l cardcter inflamatorio de la enfermedad por
biopsia.

f. TRATAMIENTO

Toracotomia y exéresis de los bloques fibrosos. (Note: pa-
ra “Harrison” no se ha demostrado que exisia ningan fra-
tamiento eficaz).



.- MASAS MEDIASTINICAS
1 1 GENERALIDAQE§
son los tumores neurogénicos (MIR).

Lgﬁ_eegy_dg.s_nm_ﬁ:ssum son los ﬂmomas Mmmmww son las metéstasis.

* La mayoria de los tumores mediastinicos son benignos (MIR]. El tumor maligno primario de mediastino més frecuente es el linfo-
ma.

* Lo moyorig de los tumores mediastinicos se sitdan en el mediastino anterosuperior (MIR].

1.2.TIMOMA
« El tumor de medigstino gnterior més frecuenie en el adulto es el timoma (en Espona, el bocio endotoracico).

¢ Los timomas pueden asociarse a miastenia gravis (el 10% de las miastenios tienen timoma) (2MIR), aplasia de células rojas (MIR),
hipogammaglobulinemia (MIR}, sindrome de Cushing (MIR), miocardifis granulomeatosa, megaeséfago, colagenosis, enfermedad
de Whipple y sindrome carcinoide.

« El 75% son benignos. El estudio histolégico de los timomas NO ayudo a diferencior entre benignos y malignos, lo que se basa sélo
en caracteristicas de invasion macroscépica local durante la cirugia (MIR).

1.3. LINFOMA MEDIASTINICO
e Lo 2° cousa mds frecuente de masa en el mediastino anterior son los linfomos. Lo localizacién mas frecuente del linfoma me-

digstinico es el madiastine anterior. Hay afectacién mediastinica en el 50% de los linfomas.
* Los linfomaos son radiosansibles.

1.4. TERATOMA

* Los teratomas se localizan en mediostine anterior. El teratoma puede aseciorse a hipeglucemia y tirotoxicosis (MIR). Los teratomas
pueden contener calcificaciones en su inferier (MIR). Lo oparicién radiogréfica de dientes en una mase mediastinica es practico-
mente diagnéstica de teratoma (MIR).

1.5. O EL GERMINAI.ES

. mas fre - : ales es el mediastino y lo pineal.

e los MM&MMM&&MI&CMMM son eI seminoma y el carcinoma de células embrionarios.
* Los seminomos son roc}nosensables

1.6. QUISTES MEDIASTINICOS

* Lo causa més frecuente de masa en el medigsting medio son los quistes congénitos (excluyendo adenopatios).
* Los quistes congénitos més frecuentes del mediastino son los quistes pericardicos. Lo localizacion més frecuente de los quistes pe-
ricrdicos es el dngulo cardiofrénico derecho.

Lo localizacion mas frecuente de los quistes broncogénicos es la corina.

* La localizacién més frecuente de los guistes entéricos es el medicstino medio.

1.7. TUMORES NEUROGENICOS

* Los tumores més frecuentes en el mediastino posterior son los neurcgénicos (MIRJ.
Los tumores neurogénicos mas frecuentes son los neyrilememas.
La eded o lo que es mas frecuente el neuroblastoma es por debajo de los 4 afes (75%). El neuroblastoma se origina del sistema
nervioso simpdtico, Su localizacién mas frecuente globalmente es el abdomen, Pueden producir diarrec por hipersecrecién de VIP,
El 4cide vanilmandélico y hamovanilico estén aumentades en la orina de los pacientes con neuroblastoma. Los neuroblastomas
ocasionalmente pueden madurar hacia formas benignos.

2.- MEDIASTINITIS
2.1. MEDIASTINITIS AGUDA

. Lm_tqmmmmsﬁniﬁj_qu_dg son las intervenciones con esternotomic media (2%). El germen responsable més
iostinitis agu st-eslernotomia es el Stafilococo (epidermidis)yFseudomonos

o Lo cavsa més frocg@_n_’rg da mediastinitis oguda no_postquirirgica es la perforacién esofégica (MIR). La cousa més frecuente de
perforacidn esofégica es la endoscopia (MIR). La mayor cousa de morbi-mortalidad de la perforacién esofégica es lo mediastinitis

ogudo.

* Radiolégicamente aparecerd ensanchamiento mediastinico, neumomediastino e hidroneumotérax.

« Ante una perforacion esofdgica, lo foracocentesis mostrerd un exudado con pH bojo y amilasa muy elevada.

* El trotamiento requerira exploracion quirtrgica inmediata del mediastine, reparacién de lo perforacién esofégica, drencje del me-
diastino y antibiéticos.

T

« Etiologia: La tuberculosis puede provocar mediastinitis crénica. La mefisergido se asocia a mediastinitis crénica por fibrosis e infle-

macién crénica del espacio mediastinico.

¢ Clinica: Lo mediasfinifis crénica cursa con pulso parodéjico y edema en esclavina,
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XlIl. ENFERMEDADES PROFESIONALES

Enfermedades profesionales XIII

Numero de preguntas del capitulo en el MIR

il i

80 8] 82 83 84 85 8 87 88 8 90 91 92 93 94 95 95 961 96 97 97 98 98 W 9 00f 00. 01. 02 03. 04, 05, D6. 07. 08 09. 10 11 12 13

Ndmero de preguntas de cada tema

Neumoceniosis

Broncoalveolitis alérgica

extrinseca
Fiebre por vopor de
polimeros
© Imprescindible

Capitulo poco rentable. Muy preguntado en la década de los 80 y del 2.000 al 2.006. Actualmente no suele haber pregunics.
* Diagnéstico de Silicosis y Asbestosis, con sus caracterisiicas clinicas asociodas.
* Diagnéstico y tratamiento de la Bronguicloalveolitis alérgica extrinseca.

En este capitulo encontrards los siguientes conceptos RepeMIR:

1. Silicosis, Histiocitosis X y reactivacién de tuberculosis afectan, mds frecuentemente, a compos superiores. Asbestosis, compos
inferiores (4MIR}.

Silicosis: calcificaciones mediastinicas en cdscaro de huevo (2MIR).

Los pacientes con silicosis tienen alio riesgo de infeccién por Mycobacterium tuberculosis (2MIR}.

Placas pleurales = exposicidn al asbesto (2MIR).

La exposicién al ashesto se relaciona con la aporicién de Mesotelioma y carcinoma broncogénico (4MIR).

Bronquiolo-alveolitis clérgica extrinseca o neumonitis por hipersensibilidad: disnea al exponerse a ciertos alergenos, aumenio de
linfocitos T CDB8, sin eosinofilia y sin aumento de IgE (PMIR).

o5 S 000
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1. Por inhalacién de polvos

inoradnicos Neumoconiosis

1.1. Silicosis

A. ETIOLOGIA
Inhalacién de polvo de silice (SIO,).
B. EPIDEMIOLOGIA
a. GRUPOS DE ALTO RIESGO:
Mincs (sobre todo de gntracita), cantferas, construccion de
tuneles, extroccion de espatofltor, indusiria de la cerdmi-
ca, frabajodores que utilizan chorros de arena, etc.
b. LATENCIA:
De 15 = 20 ofios (en trabajadores de chorro de arena
puede ser tan sdlo de 2 ofos).

Los mineros tienen riesgo de desarrollar silicosis.

C. PATOGENIA
Desconocida. Parece que interviene un proceso autoperpetucdo
de migracion y destruccion de macréfagos tras lo fagocitosis del
sifice, que genera fibrogénesis. Las parficulas de famaiio inferior
a 2,5 micras son las que mds frecuentemente se depositan en los
alveolos.
D. ANATOMIA PATOLOGICA
a. MACROSCOPICAMENTE:
Nédulos sueltos o confluentes, duros (MIR).
b. MICROSCOPICAMENTE:
Nodulo silictico: capas concéntricas de colégeno (granu-
loma fibroso concéntrico clrededor de una_arteria, MIR)
rodeadas de macréfagos y célulos plasmadticas, con cen-
tro hialinizado, que pueden covitarse, con abundantes
microcristales visibles con el microscopio de luz polarizado
(MIR). Lesiones caracteristicas en los ganglios hiliares
(MIR).

Lo siliCOsis tiene granulomas COncéntricos alrededor de un vaso
y adenopatias en cascara de huevo

SIUCO SIS
CO

C O NCENTRICOS
(GRANULOMAS
CONCENTRICOS
ALREDEDOR DE VASO)

Adenoponos
"CASCARA h_ ~
DE HUEVO' ; ——

E. CLINICA

Muchos afos es asinfomdtica. Luego: disnea de esfuerzo, fos,

dolor toracico, hemaoptisis, melanopfisis.

F. COMPLICACIONES

a. SILICOTUBERCULOSIS:

La silicosis predispone o la infeccién tuberculosa (2MIR).
Sospechar si aparece fiebre y hemoptisis.
Los silicéticos Mantoux + son candidatos a lo profiloxis
con isoniacida (MIR).
Harrison: "El tratamienfo anfituberculoso estd indicodo en
todos los pacientes con silicosis y prueba PPD positiva”.
El tratamiento de la silicoluberculosis se realiza con 4
farmacos durante 9 meses (RIPE 2 meses + Rl 7 meses).

Silicotuberculosis. Los dos enfermedades ofectan predominantemente fos
lobulos superiores del pulmdn,

b. NEUMOTORAX.

c. SINDROME DE CAPLAN:
Asociocion de silicosis, factor reumatoideo positivo e imd-
genes radiogréficas redondeados que corresponden o
nédulos fibréticos reumotoides (2MIR}, de centro necrético
(el nédulo reumatoide es la lesion anatomopatoldgica ex-
froarficufar de fa arfrifis reumafoide].

Shcosis

Y Nédulo
Nédulos Bbréficos reumatoicecs Reurmatoideo FR+
Sindrome de Caplon.

G. METODOS COMPLEMENTARIOS
a. RADIOLOGIA:

¢ Nodulos de 1-10 mm de diagmetro, diseminados,
mas frecuentes en campos superiores.

e Fibrosis masive progresiva (mosas fibroficas de 10
mm de diédmetro en campos superiores, MIR). Au-
mentan lo fibresis la asociacion con tuberculosis, fac-
tor reumatoideo, LED, y ascleradermia.

Fibrosis pleural.

Lo celcificacion de los ganglios linfaticos hifiares ocu-
rre hosto el 20% de Jos cosos de silicosis y produce
un aspecto caracterislico en “céscara de huevo”
{3MIR}.

e Pueden existir cavidades (MIR), de pored gruesa con
contenido hemdtico o necrético {al expulsarse produ-
cen melanoplisis).

NEUMOLOGIA & CirUGEA TORACICA
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Calcificaciones en... Enfermedad...
Diana Histoplasmosis (MIR).
Palomitas de maiz Hamartome (MIR).

Céscara de huevo Silicosis (3MIR).

MIR 03 (7544): En una radiografia de térax, la presencia de
Icificacion en céscara de huevo en los ganglics de hilic es un

signo bostante tipico de:

Beriliosis.

Silicosis.*

Asbestosis.

Talcosis.

Baritosis.

b S

MIR 04 (7807): La radiogratia de térax de un paciente muestro
calcificaciones mediastinicas en “cascara de huevo”. 2Cudl es el

diagnéstico mds probable?
Sarcoidosis.
Tuberculosis.
Histoplasmosis.
Linfoma fratado.

A Fe 00 N o

Silicosis.

Silicosis. Potron intersticial bilateral con masas de fibrosis mosiva progre-
sivo (flechas) en ambos lébulos superiores de disposicién periférico.

TC pulmonar de alto resolucién: Paciente con silicosis que presenta masas
de fibrosis masiva progresiva (m) en campos pulmonares superior y me-
dio.

b. PRUEBAS FUNCIONALES:
Trastorno ventilatorio restrictivo, obstructivo, o mixto {ca-
pacidad vital disminvide con VEMS normal, MIR). Difusién
precozmente disminuida.
¢. INMUNOLOGIA:
Pueden existir anticuerpos ANA y faclor reumatoideo po-
sitivo.
G. PROFILAXIS
Uso de mascarilla. Aireacién y aspiracién de los lugares de tra-
bojo. Revisiones periddicas. Si es necesario, profilaxis de la tu-
berculosis.
H. TRATAMIENTO
No existe. Cuondo aparecen signos radiclégicos, el trabajodor
debe ser apartado del lugar de riesge. La enfermedad progresa
aunque se suspenda la exposicién.
I. SILICOSIS POR CHORRO DE ARENA
e Laotencia muy pequena (incluso 2 ofios y aunque cese la
exposicion).
e Radiolégicomente, puede presentar infiltracion miliar difusa
o consolidacién del parénquime.
e Histoldgica y radiolégicamente simula una proteinosis al-
veolar,
e Puede existir glomerulonefritis y proteinuria ascciada (diag-
néstico diferencial con el sindrome de Goodpasture).

1.2. Enfermedades pulmonares por asbesto

A. ASBESTOSIS
Fibrosis pulmonar infersficial en la que se demuestran cuerpos o
fibras de asbesto.
a. ETIOLOGIA
Exposicién a fibras de omianto o ashesto (ZMIR). Al con-
trario gue paro el mesotelioma, se requiere ung exposicién
importante vy continuada. Lotencia de 15-40 onos fras la
exposicién.,
b. EFIDEMIOLOGIA
Grupos de alto riesgo: Puede haber exposicion en la mi-
neria, serrerios, fabricacién de productos que contfienen
amianto, construccién (instalacién de carerias MIR, traba-
jadores del fibrocemento, caldererios), fobricacién de




prendas contra incendios, materiales pldsticos de relleno,
frenos y embragues.
¢. PATOGENIA
Como recccidn al depésito de asbesto en el pulmén, se
acumulan mocrdfagos y neutréfilos en los alveolos. La li-
beracién de sus enzimas lisosdmicos genera inflamacién
y, posteriormente, fibrosis.
d. CLINICA
Como la clinica de la fibrosis pulmonar idiopética: disnea
de esfuerzo progresiva, fos seca, acropaguigs (que no
aparecen en las ofras neumoconiosis), estertores crepitan-
tes teleinspirctorios basales.
e. METODOS COMPLEMENTARIOS
* Radiologio y TAC de Alta
Fibrosis pulmonar (3MIR). Patrdn intersticial reticular
bilateral que predomina en boses (2MIR]. Atelectasias
redondas (MIR).

~MIR 05 (8064): Un paciente de 60 cios de edad ocude a la
consulta por habérsele descubierto un patrén de tipo intersticial

~en lo radiografic de térax. Refiere ser fumador de 40 paguetes /

~ afo y haber trabajodo como montador de tuberios. En la lomao-

arcfio oxiol computerizada se observa el mencionado pairén y

: mmmrsamle.ml El diagnéstico en que pensard es:

Fibrosis pulmonar.

Neumoconiosis.

Bronquiolitis respiratoria.

‘e ¥
.

OB N

Silicosis.

MIR 06 (8324) Una enfermedod infilirativa dﬁ,ﬂ gulmmor,

re gyglmugm de las s-guuentes pombnhdodes dmgnoshous,

MENQS UNA. 2Cudl es ésta?

Silicosis.

Tuberculosis.

Histocitosis de célulos de Langerhans.

Sarcoidosis.

Asbesfosis.*

+ Biopsia, Lavado broncoalveolar:

Como fibrosis pulmonar idiopdtica (BAL con aumento
de los neutréfilos) excepto por la presencia de cuerpos
ferruginosos que se tinen de azul con el PELS (no son
patognomonicos, € indican solo exposicion of asbesto,
no enfermedad —similar a lo que ocurre con el Man-
toux en la TBC).

O

Cuerpos de asbesto en espufo.
s Pruebas de difusién:

Capacidad de difusién disminuida. Es la prueba que

se altera méas precozmente.

» Pryebaos funciongles:
Pairon resirictivo.

Asbestosis,
f. EVOLUCION
Lenta pero inexorable.
g. PROFILAXIS

Informacién al trabajader, mascarillas durante el trabajo,
permanencia breve en lugares de riesgo, aspiredores pa-
ra limpiar la ropa (tanto o asbestosis como el mesctelio-
ma se pueden encontrar en mujeres con exposicién am-
biental al limpiar la ropo de los trabajodores de alto ries-
go).
h. TRATAMIENTO

No existe un trafamiento especifico. Tralamiento de so-
porte. Oxigenoterapia para tratar la hipoxemia. Abando-
no del hébito tobaquico, pues la exposicion al asbesio y
al tabaco aumentan el riesgo de cancer de pulmén.

', REGLA NEMOTECNICA

La silicosis afecta sobre todo a campos superiores del pulmén, la
asbestosis a campos inferiores.

Lo Silicosis Sube, la Asbestosis “Abaja”.

B. DERRAME PLEURAL BENIGNO

Suvelen ser pequefos derrames sanguinolentos y estériles. A
large plazo, el 30 — 50% se asocia a mesotelioma. Solo requieren
drenaije los derrames voluminosos que produzcan disnea.

C. PLACAS PLEURALES

Son places hialinas (colégenas, MIR), en ocasiones calcificadas,
que aparecen bilateralmente en lo pleura parietal (no en la
visceral). Son asintomdticas y sélo indican exposicién ol asbesto
(4MIR), no necesariamente afectacién pulmonar. Son més fre-
cuentes en zonas inferiores, diofragma y borde cardiaco.

Askestosis: placas pleurales calcificadas y patrén intersticial en las bases.

—
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Plocas pleurales calcificadas.

¥ \

A

TC de alta resclucidén pulmonar en la que se aprecian varias placas plev-
rales locolizodas en o pleura cosfal de ombos hemitdrax (flechos). Expo-
sicién al asbesto.

Placas Pleurales: Pleura Parietal.

MIR 99 FAMILIA (6157): éCudl de las siguientes susiancias pue-

de provocor lo ié6n | ?
1. Hierro.

2. Estano.

3. Aluminio.

4, Asbeslo.*

5. Silice.

MIR 01 (7009): Hombre de 56 afnos evaluado porque en una
radiografia de térax realizada para un estudio preoperaiorio de
hernia inguinal aparece un patrén intersticial reficular en bases
pulmonares y plocas plevrales calcificodas en diafragma. 2Cual
considera usted que es el dato a conocer?

Indagar antecedentes de tuberculosis.

Interrogar sobre la existencia de animales domésticos.
Buscar la existencia de alteraciones articulares en la explo-
racién fisica.

Valorar cuidadosamente historia de tabaquismo.

Interrogar sobre la historia laboral.*

D. ENGROSAMIENTO PLEURAL DIFUSO

Engrosamiento difuso de la pleura visceral (3MIR) por debaijo del
4° espacio intercostal, habitualmente bilateral, visible en lo ra-
diografio PA. Cursa con disnea y patrén restrictive. En coso de
disnea severo, y si no existe enfermedad parenquimetosa, pueds
ser necesario la decorticacién,

na N

La localizacién més frecuente de....
Mesotelioma benigno
Engrosamiento pleural benigno

. &Quf
Pleura visceral.
Pleura visceral.

Pleura visceral y parie-
tal,

Pleura parietal.

Mesotelioma maligno

Placas pleurales por asbesto

E. CANCER

a. CARCINOMA BRONCOGENICO (4MIR):
20-30 aros de tiempo de lotencia fras lo primera exposi-
cién. El riesgo esté muy aumentada por el taboco. El 40%
de los pacienfes con asbestosis muere de cancer de
pulmédn. Lo neoplasia mas frecuente en un fumador con
anfecedentes de exposicion al asbesto es el carcinoma
broncogénico (MIR) [por encima del mesotelioma).

b. MESOTELIOMA PLEURAL Y PERITONEAL (4MIR):
Tiempo de latencia: 30 a 35 afos tras la primera exposi-
cion. Al contrario que en la Asbestosis, no se requiere una
exposicion continvada al asbesto. No influye el tabaco.

MIR 08 (8844): Uno de los siguientes hallazgos NO seria espe-

rable en un pociente con antecedente de exposicién al asbesto.
¢Cual es?

1. Mesotelioma pleurol.

2. Adenopaotios mediastinicas calcificadas. ™
3. Atelectosia redondo.

4, Carcinoma broncogénico.

5. Placas pleurales.

@ repeMIR

Lo exposicién al asbesto se relaciona con la aparicién de Mese
telioma y carcinoma broncogénico. (4+)

c. OTROS TUMORES
Parece existir un riesgo eumentado de desarrollor fumo-
res digestivos, de laringe, rifién, pdncreas, ovaric, ocula-
res y linfomas.

1.3. Oftras

A. NEUMOCONIOSIS DE LOS TRABAJADORES DEL CARBON
Se precisa una exposicion de 5 o 10 ofos. Es més frecuente en
trabojedores de minas de antrocita, bajo la superficie. Clinico
similar y aditiva a la del fumador que desarrolle EPOC. Las
calcificaciones son raras.
B. BERILIOSIS (MIR)
a. ETIOLOGIA:
Enfermedad pulmonar intersticial crénica gue se desarro-
lla s6lo en una pequena parte de los expuestos al berilio.
A veces puede cursar como neumoniis aguda.
b. EPIDEMIOLOGIA
Trebajadores de la industria cerdmica, fubos flucrescentes
o fabricas de alto fecnologia.
c. PATOGENIA:
Actualmente se considera como enfermedad de hipersen-
sibilidad crénice, donde los linfocitos T CD, sensibilizados
al berilio desempenan un pape! fundamental en la pato-

genia.
d. ANATOMIA PATOLOGICA:

Alveolitis dominada por linfocitos T, y macréfages alveo- -

lares. Granulomas no caseificantes (MIR), idénticos a los

de lo sarcoidosis. Puede ser imposible su diferenciacién si

no se determina la concentracién de berilio en el tejido.
e. LAVADO BRONCOALVEOLAR (BAL):

Linfocitos CD4 oumentadas, como en lo sarcoidosis (CD8

en lo alveolitis alérgica exirinseca).

C. SIDEROSIS

2. Por polvos orgdnicos:
bronquioloalveolitis alérgica

extrinseca. Neumonitis por
hipersensibilidad

2.1. Etiologia

Las neumenitis por hipersensibilidad son un conjunto de enfer- -

medades granulomatosas infersticiales pulmonares producidas
por la inholacion de polvos orgdnicos (1-5 micras). A diferencia
de otras enfermedades granulomatosas pulmaonares, la_enfer-

i



medad ofecta sélo o los pulmones, sin clteraciones extrapulmo-

nares. Los alérgenos suelen ser esporas de microorganismos.
Curiosamente el tabaco parece ofrecer cierta proteccién frente o
esta enfermedod, posiblemente aumentondo el nimero de

- macréfagos activados en los alveolos. Es necesaria cierta suscep-

tibilided del huésped, yo que sélo el 10% de los expuestos des-

“arrollan la enfermedad.

Enfermadades pulmonares relacionadas con el tabaguismo:
Neumolbdrax primarie.
EPQC.
Cancer de pulmén (3MIR).
Granuloma eosinéfilo pulmonar.

Enfermedades pulmonares en las que el fabaquismo parece
ofrecer cierta proteccion:
Neumonitis por hipersensibilidad.
Sarcoidosis.

A. PULMON DEL GRANJERO {MIR}:

Heno enmohecido con esporas de Micropolispora faeni o Ther-
moactinomyces vulgaris (bacterias terméfilas similares a hongos).
Menos del 10% de los trabajodores expuestos desarrollan en-
fermedad.

ECurso terensivo MIR Astirias

Pulmén del granjero por inhalacién de heno enmohecido.

MIR 05 (8062): Un pacients de 30 afios habitonte de un pueblo
de Cantabrio, ne fumador, gue traboja por las maignas en una
cantera de granito y por las tardes ayudo en su cosa gl cuidado
del ganado vacuno, ocude al médico por disnea de esfuerzo y un
patrén intersticial. Lo TAC tordcica confirma el patrén intersticial
y ademés objetiva iméagenes de vidrio esmerilado de tipo mosai-

" ¢o. El diagnéstico mas probable es de:
1.

don

Neumonitis por hipersensibilidad.* [Nota: pulmaon del graniero)
Proteinosis alveolar.

Sarcoidosis.

Silicosis (Note: es demasiade joven para que el patrdn interstficial
se deba o silicosis, ya que el fiempa de latencia de la mismo es de
15 o 20 ofios).

5. Silicatosis.

B. BAGAZOSIS (MIR):

Trabajadores de la coia de azdcar (esporas de T. vulgoris y T.
sarochi).

Lo BAGozosis oparece en trabajodores que manipulan cofia de
AZUCAR.

BAGuazosis: cana
de azicar

“BAG"o comiendo AZUCAR.

C. SUBEROSIS:
Polve de corcho (Penicilium frecuentans).

SUBERosis: §
Polvo de
corcho

TraBoiador SUBienda CORCHO.

D. PULMON DEL CUIDADOR DE AVES {MIR}):

Los antigenos son proteinas séricas, excrementos y epitelios de
palome, cotorra, periquito, etc. No confundirlo con la Psitacosis
(antecedente de coniacto con loros, infeccion por Chlamydia
psittaci) que es una infeccidn y no una alveclitis olérgica extrinse-
ca (lo psitacosis produce cefalea; el pulmén del cuidador de
aves, noj.

E. BISINOSIS
Trabajadores de los molinos de algodén.

NEeumMoLOGIA & Clrucia TORACICA
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XIIl. ENFERMEDADES PROFESIONALES

2.2. Clinica

El sintoma predominonte en lo neumonitis por hipersensibilidod
es la disnea. Es caracleristica la repeficién del cuadro al expo-
nerse el enfermo al mismo ombiente. Lo prueba mas rentoble
para el diognéstico es la historia clinica precisa (MIR).

A. AGUDA

A las 4 a 8 horas de exposicién ol antigeno aparecen fiebre,
malestar, fos seca y disnea [3MIR), que suele desaparecer es-
pontaéneamente en horos o dios, Es fécil confundir el cuadro con
una neumonia infecciosa.

B. SUBAGUDA

Disnec de esfuerzo, malestar, tos, pérdida de peso, crepitantes
finos.

C. CRONICA

Disnea y tos (productiva o no). La clinica remeda la bronquitis
cronica del fumador.

MIR 97 (5184) Varén de 18 ggg§ emp udo de una Qagorgng

iciencia r ir un
figbre, tos y disnea progresiva. RXtérox ____nﬁlfrod..;é mlgmﬁm
ficioles difusos y bilaterales. Ecocardiograma: derrame pericérdi-
co _moderado sin compromMmgdem Permanece en

uvl ias con ventilocién es dado de olta (con RX
térax _norm i ho italizocidn, con_tratamiento
esteroideo. Mes y medio més torde ingrese de nuevo en insufi-
w&mw

imdgenes del ingreso_previo (excepto por lo ausencio de car-
diomegalia). Con mas probabilidad el pacienie tiene:

1. Insuficiencio cardioca por valvulopatia oculta.

2. lIsquemia miocdrdica por coronariopatia con insuficiencio
cardioco.

3. Pericardiis viral recidivante con insuficiencio cardiaco.

4. Alveolitis alérgica extrinseca. (Nota: Pulmén del cvidedor de
aves).

5:

Psitacosis recidivante.

MIR 06 (8322): Hombre de 30 anos de edod que presenia un
cuadro de dos meses de evolucién compuesto de fos con escasa
ex racidn, dis ial | iculc de
37.6C. Lo rodiografio de térax mues?ru un potrén reficular que
afecta ombas bases. El enferma ti eriquitos. 2Qué
oporeceré en el bmmm_a_z

Aumento de linfocitos T supresores [CD.)."

Aumento de linfocitos T colaboradores (CD,).

Predominio evidente de eosinéfilos.

Aumento de macréfogos.

Disminucién de neulrdfilos,

NhwWwn =

2.3. Anatomia patolégica

A. FASE AGUDA Y SUBAGUDA

*  Alveolitis por reaccién inmunolégica tipe Il (inmunocomple-
jos, MIR).

¢ Neumonilis intersiicial granulomatosa (gronulomas no cosei-
ficantes) por reaccién inmunolégica tipe IV (3MIR), mediada

por células, con infiliracian linfocitaria, células gigantes.

Bronquiolitis obliterante.
s CRONICA
Fibrosis pulmonar intersticial.

2.4. Métodos complementarios

A. FASE AGUDA

* Fiebre, leucocitosis (MIR), con neutrofilic (MIR], aumento
de VSG (MIR).

e A pesar de llomarse “olérgica” NQ hay aumento de IgE
[MIR), ni eosinofilia (2MIR}.

« Precipitinas (onticuerpos especificos, MIR frente ol antige-
no inhalado). Lo micotoxicosis {pulmén atipico del granije-
ro) se caracteriza por la ausencia de precipitinas séricas.

o Test de provocacion especifico posifivo (MIR): reduccién
de lo capacidad de difusién de CO a las 4 — 6 horas de lo
provocacidén (MIR).

o Pruebao cutanea inmediato y a las 6 — 8 horas (semirretar-
dado| positivas frente a algunos antigenos (MIR).

» Factor reumatoideo positivo |MIR).

* Radiogrefio de érax normal, con poirén intersticial nodu-
lor difuso o en vidrio deslustrado (2MIR).

e Patrén restrictivo en las pruebas funcionoles (MIR) (des-
censo de la capacidad vital, MIR).

B. FASE CRONICA

* Fibrosis pulmonar predominante en campos superiores,
patrén intersticial en la radiografia de térox (MIR).

¢ Patrdn funcional resfrictivo (MIR).

» Reduccion de lo copacidad de fransferencia de CO.

¢ El lavaedo broncoalveolar muestra un predominio de linfc-
citos (sobre fodo linfocifos Tz = suprescres / cifotdxicos,
3MIR) y mastocitos tanto en la fose agudo como en lo
crénica, Cociente linfocitos T, / T; bajo (AMIR).

@ repeMIR

Bronquiole-alveolitis alérgica extrinseca o neumeonitis por hiper-
sensibilidod: disneo al exponerse a ciertos alergenos, aumento
de linfocitos T CD8, sin eosinofilia y sin aumento de IgE. (9+)

MIR 99 (6457): Paciente de 50 aftos que presenta en la radio-

rafia de 1érax un potrén intersticial instaurado tras uno clinico
de disnea de meses de durocién. Pora establecer el diagnéstico
se le proctica una broncofibroscopic con biopsia transbronquial

en lo gue, enire ofros lesiones, se muestran granulomas. El lave-
broncoalveolar demuestra un predomini linfoci

con_un cociente CO, / CDy bajo. El diagnéstico mas probable,

entre los siguientes, es

Neumonia inferslicial linfocitaria.

Neumenitis por hipersensibilidad.*

Sarcoidosis.

Neumonitis aspergilar.

Tuberculosis miliar.

Lhwn -~

MIR 00 FAMILIA (6485): La causa de la disneg, en un paciente
varén de 40 afcs que consulta por este sintomo, parece deberse
a una neumonitis por hipersensibilidad. nuestro diag-

néshco en los siguientes hechos EXCEPTO:

Exposicién a anfigenos potencialmente provocadores.
Eosinofilia periférica y en esputo.”

Presencic de precipifinos séricas.

Alteracién de la difusién pulmonar.

Hipoxemia inducida con el jercicio.

s o

MIR 01 (7004): En un paciente con sospecha clinica de neumo-
nitis_por_hipersensibilidad debide a pulmén del granjero, Zqué
potrén citolégico encontraremos en el lavado broncoalveolar?
Pradominio evidente de eosindfilos.

Aumento de linfocitos T supresores/citotoxicos (CO;).*
aclualmente la denominacién correcta es sélo ditolbxicos).
Aumento de macréfagos.

Aumento de neutréfilos.

Aumento de linfocitos T colakoradores (CD,).

N -
. .

(Nota:

oUW

MIR 04 (7804): Paciente de 50 afos que presenta en la rodio-

arafia de térax un patrén intersticial instaurade tras una clinica
de disnea de meses de duracién. Al no realizarse diagnéstico se
le practica una broncofibroscopio con biopsia fransbronquial en
lo que enire olras lesiones se muestran granulomas. El lovodo
broncoalveolar demuestra un predominio de linfocitos (60%) con
un predominic de los linfocitos T supresores citotéxicos (CD;). El
igg@f_ngg mds probable es de:

Neumonla intersticial linfocitaria.

Neumonitis por hipersensibilidad.*

Sarcoidosis.

Neumonitis aspergilar.

Tuberculosis miliar.




La localizacién més frecuente de... Es...
‘ Lébulos superiores y

Enfisema lobar congénito i

Enfisema centroacinar Lébulos superiores (MIR).
= g;mmpedosuos en lo mucoviscido- {ibutin asmiiotes

Fibrosis pulmonar en la silicosis Lébulos superiores.

Fibrosis pulmonar en las alveolitis TS TR

axirinsecas A ’

Carcinoma epidermoide pulmonar  Lébulos superiores.

* Carcinoma broncogénico con

S astdicng e superior Lébulo superior derecho.

_ Neumonia por Klebsiella Lébulo superior derecho.
_ Enfermedad tuberculosa (reactiva- Lébulos superiores (seg-
cién) mentos posteriores y
= apicales, MIR).
Lébulo superior derecho
([segmenlos posteriores) y
Absceso pulmonar I8bulo infecior derachs

(segmentos superiores),

2.5. Tratamiento

Evitor la exposicion a los alérgenos es el Gnico tratomiento eficaz.
No esta indicado el tralamiento de hiposensibilizacién. Corticoi-
des (MIR) {durante periodos corfos en fases agudas y en trata-
mientos de larga duracién en fase crénica).

¥3. Por gases tdxicos: fiebre por

nolimeros

A. EPIDEMIOLOGIA

Trabojodores de lo indusiria del pléstico.

B. ETIOLOGIA

Inhclacién e fluoracarkiuros transmitidos desde las manos del
trobajador o los cigarrilles, donde se volatilizon.

C. CLINICA

Fiebre, escalofrios, malesiar general y sibilancias.

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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o inferior @ 2,5 micras.

* Angtomia Patolégica: Los nédulos silicéticos son suelles o confluentes, duros, Microscopicomente presenton un granuloma fibroso
concéntrico alrededor de una arierio y microcristales visibles con luz polerizado. Las calcificeciones en céscara de huevo corres-
ponden o adenopatias anfiguas silicéticas (MIR).

» Lo fibrosis masiva progresiva de la silicosis predomineg en los compos superiores. La fibrosis pulmonar de las alveolitis alérgicas
extrinsecas predomina en los compos superiores. La fibrosis pulmonar en la asbestosis no es masiva y predomina en los bases.

s El sindrome de Caplan es la asociacién de silicosis, factor reumetoidec positivo y nédulos reumatoides en la radiegrefia de térox
IMIR).

o Silicotuberculosis: Lo silicosis predispone o o infeccion tuberculosa (MIR). Los silicéticos Manloux + son condidatos a la profilaxis
con isoniacida (MIR) o al tratamiento con 4 drogas durante 9 meses.

1.2. ASBESTO

o Ashestosis: En la asbestosis es necesario una exposicién importante y continuada al asbeste, al conirario que en el mesotelioma. En
lo asbestosis es més frecuente la afectacion pleural que la parenquimatosa. La asbestosis es la Unica neumaconiosis con acropo-
quios (MIR). Los pruebas que se olteran més precozmente en las osbesiosis son los pruebos de difusién.

» Indican exposicién ol asbeslo: placas pleurales calcificadas {osintomdticas) (MIR) y cuerpos ferruginosos en el BAL, Las placas pleu-
rales son placas hialinas asintomaticas bilaterales en la pleura parietal.

El usbesto también se asocia o derrame pleural benigno y engrosamiento pleural difuso (pleura visceral).

Lo exposicibn al ashesto es un factor efiolégico importante en el desarrollo de carcinoma broncogénico (40% de pacientes con
osbestosis muera por cancer de pulmon) (MIR), mesotelioma pleural y peritoneal (MIR). En el desarrollo del mesotelioma no influye
el toboco.

1.3. BERILIOSIS

e En la beriliosis hay granulomas no coseificantes en lo biopsia y en el BAL linfocitos aumentados (sobre todo T,, como en la Sarcoi-
dosis).

2.-NEUMONITIS POR HIPERSENSIBILID.

« Hiologia: Producidas por la inhalacién de polvas orgénicos. El tabaco parece conferir cierfa proteccién. El pulmén del granjero se
produce por inhalacién de polva de heno enmohecido (MIR]. La bagazosis aparece en los trabajadores de la cafic de azicar (MIR).
La suberesis en los trabajadores del corcho. La bisinosis en los trabajadoras del algodén.

+ Patogenia: La alveolitis alérgico extrinseca presenta clveolitis por reaccién inmunolégico tipo lll (inmunocomplejos, MIR] y gronulo-
mas no caseificantes por reaccién inmunoldgica tipo [V (MIR).

« Clinicg: El sintoma predominante en la neumonitis por hipersensibilidod es la disnes. Hoy una forma aguda que aparece a las 4 —
8 horas de contacto con el antigenc y cursa con fiebre, disnea, malestor y fos seca. Lo prueba mas rentable pera el diagnéstico de
las alveolitis alérgicas extrinsecas es la historia clinica (MIR).

+ Diognéstico: A pescr de llomorse “alérgica”, en lo alveolitis alérgica extrinseca (o0 neumoniis por “hipersensibilidad”), NO hay
eosinofilia ni cumento de IgE (MIR). En lg fose agudg cursan con leucacitosis con neutrofilia, aumento de la VSG, factor reumotoide
positivo, radiclogia con patrén nodular difuso o en vidrio deslusirado y patrén restrictivo en la espirometria. En la fose crénica opo-
rece fibrosis pulmonar de predominio en campos superioras y BAL con predominio de linfocitos T, con cociente T, / Ty bajo.

« Tratamiento: corficoides.
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_ Ndmero de preguntas de cada tema

Tromboembolismo 44
5 pulmonor

s Cor pulmoncle 3

Hipertensién pulmonar 5
primaria

Vasculitis pulmonares

i © Imprescindible

Casi todos los examenes llevan una pregunia sobre el fromboembolismo pulmoner. Suelen ser preguntas en formao de caso clinico. El
apartado “vasculitis pulmonares” esta sacado del libro de Reumatologia.

= « Fundamental el diagnéstico y trotamiento del tromboembolismo pulmonar.
« Diferencior el tratamiento del TEP masive del submasive.

_ Este capitulo engloba varios conceptos RepeMIR (lo mayoria relacionados con el TEP).

1. La trombosis venosa profunda es lo cousa mas frecuente de TEP. El diagnésiico inicial se recliza con Doppler {diagnéstico de
-~ seguridad: flebografia cscendente con contraste) y se trata con anticoagulantes para prevenir la aparicién de TEP (3MIR).
2. ElFactor V de Leiden es la causa mas frecuente de trombofilia hereditaria (3MIR).
3. TEP: el Dimero-D tiene un alto VPN, diagnéstico con Angio-TC o gammagrafia de ventilacién/perfusién, tratamiento con hepari-
- na [1TMIR).

4. Embolismo graso: confusién, coma, hipoxemia, trombopenia y petequias oxilares en paciente politroumatizado con rotura de
2 huesos largos (6MIR).
_ 5. Lo radiegrafia de térax mas frecuente en el TEP es: placa normal {o imagen triengular similar a condensacién, en case de infarto
pulmonar) {4MIR}.
El diagnéstico de TEP se realiza con Angio-TAC. Anfiguomente se empleabo la gammagrafia de ventilacion/perfusién (hoy en
dia, sélo se utilize en insuficiencio renal o alergia a contrastes yodados, donde no podremos realizar el Angic-TC) (BMIR).
El tretamiento con heparina debe iniciarse en el momento que se sospecha la presencia de un TEP o TVP (salvo contraindicacion),
sin esperar @ la confirmaciéon diagnéstica (12MIR).
Tratamiento del TEP: Heparina. En caso de ser masivo, fibrinolisis con activador tisular del plasmindgeno (6MIR).
El tratamiento del TEP en el embarazo se debe hacer con heparine sédica o de baojo pese molecular (precise controles). Los di-
= cumarinicos estén contraindicados (2MIR).
10. Enfermedad de Wegener: vasculitis de pequeno calibre. C-ANCA positivos (anticuerpos anficitoplasma de neutrofilo). Sinusitis,

afectacién pulmonar y renal. Se irata con ciclofosfamida y cortficoides (17MIR].

11. Lo enfermedad de Churg-Strauss es una vasculitis necrotizante con infiltrados eosindfilos y eosinofilia plasmatica (PMIR).

o®m N o
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XIV. ENFERMEDADES VASCULARES PULMONARES

1. Tromboembolismo pulmonar

|
EDCurse lutensive MIR Asturies 2003

Tromboembolismo pulmonor masivo.
1.1. Etiologia

A. TROMBOSIS VENOSA PROFUNDA (TVP)

¢ El embolismo pulmonor més frecuente es el debido o la emi-
grocidn de un trombo de las venas profundas de extremido-
des inferiores (3MIR) (80 — 95%).

« El hallozgo de una trombosis venosa profunda es un excelente
signo gue opoye la sospecho de tromboembolismo pulmonar
[MIR).

* Se estima que en forno al 50% de pacientes que presentan
trombosis de una vena pélvica o de una vena del sistema
profunde de la extremidod inferior van a desarrollar TEP, si
bien éste es fracuentemente asintomético (Harrison).

o Lo trombasis venosc profunde de la pierno cursa con edema
de lo pierna (3MIR), dolor en la pantorrilla con la dorsiflexién
del pie [signo de Hommons positivo), desaparicion del pulso
pedio. No siempre oparecen todos los sintomas o signos.

e Lo primera exploracién para evaoluor una sospecha de from-
bosis venoso de la extremidod inferior es un eco-doppler ve-

noso (3MIR}.
¢ La exploracién de seguridad pora el diagnéstico de trombosis
venosa profunda es la flebografia oscendenfe con controste it lwaslve BN Aeviris
(MIR). Trombosis venosa profunda (TVP) y trombeembolismo pulmonar.

« Un "émbolo paraddjico”™ es un émbolo procedente del sistema
venoso, que alraviesa un shunt derecha - izquierda y se aloja
en las arferios sistémicas en lugar de en las pulmonares. Los
trombos aislodos en las venas de la pantarrilla constituyen la
fuente més comin de embolios paradéiicas.

« El uso cada vez més frecuente de catéteres venosos centrales
permanentes para nufricién parenteral o quimioterapia, mar-
copasos © DAl {Desfibrilador Automatico Implantable), estd
orovocando un creciente aumento de las trombosis en venas
de extremidades superiores, que perfectamente pueden em-
bolizar y generar un TEP,

e lo razdbn més importante para tratar a los pacientes con
trombosis venosa profundo con anticoogulontes es prevenir el
embolismo pulmonar (2MIR].

A A L5 &8
Exploracién con doppler de uno frombosis venosa de una vena profunda
de la pierna.

MIR 13 (10141): Hombre de 65 ofos con antecedente de neo-
plasia_de pdancreas en curso de quimioterapia. Consulta en Ur-
gencias por dolor y edema de lodo el miembro inferior desde

ingle. 2Qué prueba diagnéstica es mds coste-efectiva para con-

i’g:;g;‘:;l ‘ firmor la sospecha diagndstica?
1. Dimero D.
A 2. Resonancia magnética.
PO S 3. Flebografio.
4, Ecografia doppler venosa.*
En lo trombaosis vennsa profunda hay un aumento del didmetro de la 5. TAC helicoidal.

extremidad ofecta. En el 80 -~ 95% de los casos, el TEP se origina en una
trombasis de venos profundas de la pierna.
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Posicién del transductor para el examen en el plano fransversal de las
venas del sistema venoso profundo mediante ulfrasonidos. Se ven las
venas con sus correspondienfes arlerios.

Lo frombosis venosa profunda es la causa més frecuente de TEP.
£l diagnéstico inicial se realiza con Doppler (diagnéstico de

. seguridad: flebografia ascendente con contraste) y se trata con

anticoagulantes para prevenir la aparicién de TEP. (3+)

MIR 93 (3591]: 2Cudl es lo rozén més import tratar
los i i i o profunda con anticoagulan-
© tes? ‘

Liscr los iromboa

Reducir el edernia'y el dolor de la exiremidad afecta

Prevenir mbolk Imo!

Prevenir el sindrome post-flebitico.

Evitar la recurrencia.

oL ot i

MIR 95 (4149): Lo cousa més frecuente de Tromboembolisma

N —

~ig

nar es:
Trombosis venosa profunda de las exiremidades inferiores.*
Trombosis en auricula derecha por fibrilacién auriculer.
Trombosis en ventriculo derecho.
4. Trombosis de cava inferior.
5. Trombesis en venas pelvianas.
MIR 98 (5713) Ante un cuadro clinico de @gmg_g[g_m]_dg
r i muslo, e e en-
camadg por postoperatorio fraumatolégico, 2qué pruebg, de los
siguientes, solicitorio en primer lugar?

Angiorresonancia,

Flebografia ascendante y/a cavografia retrégrada.
Eco-Doppler venoso.*

Estudio con fibrindgeno marcado 1'%,

Pletismografia vencsa por aire o anillos de mercurio.

hAlh ol o B

MIR 00 FAMILIA (6521): Paciente de 65 gnos, intervenido de
fractura de codera derecha de 15 dios antes, que consulte por
dolor e hinchazon en miembre inferior derecho. A la explomaéﬂ
destaca gumenio de lo temperatura local con edema hasta la
raiz dgl miembro. 2Cuél de las siguientes considero que es lo
gg d o seguir?
Realizar una gommagrafia pulmonar de  ventilocion-
perfusidn. Si fuera negativa indicar tratamiento con hepari-
na subcutdnea a dosis profiléctica.

2. Indicor la colocacién de un filiro de la cava inferior dada la
contraindicacién de establecer un Iralamiento anlicoagulan-
te por la proximided de la cirugic.

3. Solicitar una radiografio de lo cadera intervenida,

4. licitar rafia-doppler color para confirmar el

icgndstico de frombosis ven rofun iniciar trata-
miento con heparing de bajo peso molecular a dosis terap-
éuticas.™

5. Poner una bomba de infusién iv. de heparing ajustando
dosis segin el APTT.

MIR 05 {8055): Un hgmh;g de 50 cﬁos de edad acude al servi-
cio de urgencias con d in iern ha en
los Gltimes dos digs. Fumo 2 Doquetes de cmcrnllos al dio v estd

algo obese. Recuerda que se dio un golpe en la pierna contra
ung_mesa 3 dios antes y se hizo unc herida. Lo femperatura es
38°C vy la piernc derecho esté visiblemente hinchada hasta la
ingle con moderodo eritema. Los pulsos son normales y el signo
de Homans es negative. 2Cudl de las siguientes afirmaciones es
correcia?

1. Lo ousencia de un cordon palpable y un signo de Homans
negotive hacen el diagnéstico de trombosis venosa profun-
da poco probable. (Noig: el signo de Homans folta en un por-
ceniaje importante de pocientes con TVP. Su ausencia ne la descar-
ta. Lo exislencio de un cordén venoso indurndo, bien localizado es
mas tipico de lo romboflebitis superficial).

2. La fiebre y eritema hacen el diagnéstico de trombosis veno-
sa profunde muy improbable.

3. El pociente debe comenzar con anticoagulacién con hepari-
no_inmediatomente.”

4. Dado que no hay evidencia de fromboembolisme pulmonar,
el pacienie puede comenzar con anticoagulacién oral {oce-
nocumarol] solo.

5. Debe realizarse una flebografia intravenoso en 24 horas.

MIR 07 (8655): ¢Cudl de los siguientes ofirmaciones sobre el

trotemiento de la trombosis venose profunda (TVP) es FALSA?

1. En pacientes con TVP confirmada objetivamente, recomen-
damos tratamiento agudo con heparina de bajo peso sub-
cuténea o heparina no fraccionada.

2. Poro pacientes con elevada sospecha clinico de trombosis,
se recomienda fratamiento anticoagulante mientras se espe-
ra el resultado de las pruebas diognésticas.

3. El tratamiento con heparina debe controlarse realizando TPT
(tiempo parciol de tromboplastina).

4. Se recomiendd iniciar la administracién de anticoagulantes
orales junto con heparinc en el primer dia del iratamiento, e
interrumpir la administracién de heparina cuando el INR sea
estable y superior o 2.

5. En los pocientes fratados con heparina de bajo peso es
necggno hocer mediciones sns1emohcos de lo actividad on-

ti-Xa con el fin de gjustar la dosis.*

. EMBOLO GRASO

e Lo embolia pulmonor no frombdtica més frecuente es la
embalia groso, tras fractura de huesos lorgos (SMIR). Lo pre-
sentan el 9% de los pacientes con fracturas de fémur y tibio,

e Cursa con estado confusional (ZMIR), delirio, agitacion psi-

comotriz {4MIR), disnea (3MIR), cianosis (MIR). Pueden ape-

recer petequias en forox, axilas y conjuntivas (SMIR). En el

fondo de ojo pueden encontrarse hemeorragias y émbolos

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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XIV. ENFERMEDADES VASCULARES PULMONARES

grasos arteriales.

e Lo radiografio de térox suele mostrar infiltrados algodono-
sos bilatercles (MIR).

e Trombocitopenia (2MIR). Hipoxemia (4MIR].

e El fratamienio se realiza con fluidoterapia, oxigenoterapio y
otras medidas de soporte. Los efecios de la heparina estén
sujetos o debate. Hoy pocos fundementos para usar corti-
coides (Schwartz).

Y
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W
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Lo embolio pulmonar no trombética més frecuente es lo embolic graso,
tres fractura de huesos lorgos.

Confusién, coma
Fiebre
Insuficiencio

respiratoria aguda,
fotiga

Taguicordia

Petequias axilares

Hipoxemia
Trombopenia

Jurss Intensvo MIR Asnurias

Emboelismo groso.

Petequias conjuntivales por embalia grosa.

Embolismo graso: confusién, coma, hipoxemia, frombopenia y
petequios axilares en paciente politroumatizado con rotura de
huesos largos. (6+)

MIR 92 (3321): En un politraumatiz inmovili
en_traccion por fracturas de tibia y fémur durante tres dios, lo
aparicién de un cuadro de disnea, aatacién, disminycién de la
PO,. petequias conjuntivales y frombopenia debe hacernos pen-
sar en primer lugar en:

1. Embolismo groso.*
2. Embolismo pulmoner.

3. Hematome intracraneal.
4, Neumoldrax troumdtico.
5. Hemorragia interna.

MIR 94 (3640): Paciente de 27 afos de edad, que sufre un acci-

dente de moto, aprecidndose en el estudio y exploracién clinica

una_fractura conminuta de fercio distal de fémur derecho v dicfi-

soria_de tibia. El pociente se encuentra gsloble y praclicamente

Lmloméhoo A las 24 horos del i ingreso comienza con delmo
itocion motriz ipn ian i

tiva y axilos. En la onalitica destaco: LQ_m_bggn_ng_n_g_y_EgQ

[con mascarilla ol 35%) de 50 mmHg. El diagnéstico més pro-

bable es:

Sepsis subclinica.

Sindrome de deprivacién olcohdlica.

Sindrome de Embolismo Graoso.*

Infarto agudo de miocardio.

Hematoma subdural.

L ol s o

MIR 97 (5207): Ante una mujer de 30 ofios gue sufre un poli-

traumatismo y, al dia siguiente, presenta petequias en conjunfiva

y axilas, hipoxia e infiltrados pulmonares y un cuadro confusio-

nal, debe sospecharse:

1. Porpura frombética trombecitopénica.

2. Sindrome de Waterhouse-friederischen.

3. Disfuncidn plaguetaria por analgésicos inhibidores de la
sinesis de prostaglundinas.

4. Contusién pulmonar.

5. Embolic grasa.*

MIR 98 FAMILIA (5529): Un paciente de 24 aios trosladado

desde 400 Km, hace 48 horas a nuestro hospital, diagnosticado

de m_u_&gmiiejgmy_rwm_; mgresodo con inmovili-

zaciones provisiondlas hasta ser intervenido, inicio bruscamente

un cu i infer ; ius_generolizadas, estupor

obnubilacién. Debemos sospechar:

1. Neumonia nosocomial con sepsis generalizoda secundaria.

2. Couagulacién intravescular diseminado por coagulopatio de
consumo.

3. Tromboembolisme pulmonar masivo.

4. Shock neurogénico por dolor.

5. Sindrome de embolia grasa.*

MIR 06 (8371): Paciente de 38 afos que ingresa en el hospital
tras presentar una fractura diafisarig de fémur derecho. Se colo-
co una traccion esquelética en espera de lo infervencién quirdr-
gica. En los dias poslericres a su ingreso presenta uno afectacién
i

se aprecian petequios o nivel de conjuntivas, térax y oxilos. 2Qué
complicacién de tipo general, relacionada con el traumatismo,
tiene?

1. Sindrome compartimental.
2. Gangrena goseoso.

3. Tétanos.
4
5

Embolia grosa.*
Tromboembolismo pulmonar. (Nola: ne curserio con ofectacién
del nivel de conciencia ni petequios).

MIR 07 (8631): Un paciente politoxicomano de 28 anos ingresé
hace 3 dias por fractura subtrocantérea de fémur izquierde,
frocture de rétula derecha y fracture diafisaria conminuta de
tibia_izquierda que se inmovilizaron provisionalmente en espero
de cirugio de osleosintesis. Bruscomente inicia un cuadro de
estupor y obnubilacién intensos acompaiiado de disneg y de
aparicion de peteguias difusas. Debemos sospechar:

Neumonia nesocomial por encomamiento.

Shock hipovolémico.

Coma exoféxico por abuso de sustancias ilegales.

Shock neurogénico por dolor.

Sindrome de embolia graso.*

Aol e



C. EMBOLO SEPTICO
- Drogadicto (MIR), sepsis puerperal o obortos sépticos.

D. OTROS: EMBOLO DE LIQUIDO AMNIOTICO (por rotura de

membranas o rasgado junto al limite de lo placenta), AIRE,

Se pueden producir émbolos de liquido amniético.

1.2. Epidemiologia

A. INCIDENCIA
e  Muy importanie tanto en morialidad como morbilidad.

e El trombo-embolismo pulmonar es més comin en hombres

que en mujeres antes de los 50 anos de edad (MIR).

~ B. FACTORES DE RIESGO

e Inmovilizacion prolongada:
protesis de cadera (MIR).
e Cirugio de mds de 30 minutos de duracién.

fractura, parto y puerperio,

MIR 07 (8710): ¢Cudél de las siguientes situociones clinicas es

ung CONTRAINDICACION gbsolute para la anticon
hormenal?
1. Hipertension arterial bien controleda.
2. Historia personal de trombeembolismo previo.*
3. Diobetes.
4. Mujer de menos de 35 ofios y fumadora.
5. Infeccién urinaria.
e Viajes en ovidn de larga duracién (“sindrome de le close
turisia”).
EPOC.
Obesidad.

Insuficiencia ventricular derecha e izquierda.

Deshidrataciéon extrama en lactantes y nifios.

Trombofiebitis migrans en algunos tumares, sobre fodo ade-
nocarcinomas (MIR).

MIR 94 (3653): Un hombre de 56 aics consulta a su médico por

cién. Es fumador de 25 cigarrillos al die, no tiene antecedentes
familiares de intarés y hace tres meses tuve una tromboflebitis en
el brazo izquierdo. Con los datos de la historia clinica, 2gué
debe sospechar con mayor probabilidad?

S e bl

. Déficit adguirido de antitrombing Il

Enfermedad de Behget.

Tromboangeitis obliterante.

Adenaocarcinoma oculto.* {Nola: tromboflebifis migrans).
Paniculitis recidivante.

Anficoagulante lipico o onticuerpo anticardioliping (MIR),
que no provoca diaiésis hemarragica pera si tendencia o

Estrégenos o anovulatorios (SMIR]. La frecuencia de TVP es 3—4
veces superior en mujerss que toman anticonceptivos. Lo historia
- personal de un tromboembolismo previo confraindica el uso de
anticoncepfivos orales (MIR). También se asocia con la ferapia
hormonal sustitutiva para la menopausia (THS).

procesos frombéticos.

RECORDEMOS (REUMATOLOGIA)

ndrome antif ipi: imari

Esté producido por el anticoagulante lGpico o anticuerpo onficardio-
lipina (MIR). Los anticuerpes anfifosfolipido del lupus tarmbién pue-
den ser responschles de serologia de ldes falsamente pesitiva (MIR).

Cursa con trembosis venosas, frombosis arferiales, abortos de
repelicion (4MIR), y olteracioneas neuroldgicos.

Debe sospecharse ante un tiempo de cefelina prolongado o un
tiempo de tromboplastina prolongado (2MIR).

Ante una padente con sindrome antifosfolipido primerio y TVP, el
tratamiento de eleccidn en la fase aguda es la heparine de bajo
peso moleculor (MIR), continuande con anticoagulantes orales du-
ronte, cl menos, 3 meses (MIR), manteniendo un INR alte (—3)

(MIR), y la utilizacién de medias eldsticas tras el control del episodio
agudo (MIR).

MIR 97 FAMILIA (4997): Enfermo de 36 afios con anfecedentes

de_esplenecliomia

r_trombaocitopenioc a los 22 an tro

gborfos, el Oliimo sequido de un cucdro de trombosis venosa

prefundo. Desde hace unas 8 semanas presenta un cuadro de
dralgia neraliza i ftamient i

fiebre. 2Cudl de los siguientes pruebas de loberatorio cree de

S @=3
& OOOODOOO 5
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Lo frecuencia de irombos:s venoso profunda es 3 — 4 veces superior en

mujeres que toman anficonceptivos.

MIR 00 FA.MlLIA (6641): 2En cudl de las siguientes circunstancias

NO

.U’P.‘*’f"-‘

ment ilizar contraceplivos orales?
Pocrenfe fumadora de més de 35 oios.
Antecedentes de Hepatitis A.*
Antecedentes de Trombosis venosa profunda.
Antfecedentes de colestasis infrahepdtica.
Hipertensién arterial,

mayor ulilidad paro llegar al diagnéstico?

Factor reumatoide y anticuerpos antinucleares (ANA).
Anticuer nfinucleares (ANA nticordioliping.*
Lupus con sindreme antifosfolipide primario).

Factor reumatoide y anficuerpo enfermedad de Lyme.
Anticuerpo Anfi-DNA netivo y anti-Ro (SS-A).

ol o T o o

tonas,

MIR 97 (5255) Uno muijer de 28 afos, dlugnoshoado de L(._JQ

fien tiem i r
Q[olongodo Esto alteracién se osocio con frecuencio a:
Hemorragia del sistema nerviose central.
Vasculitis del sistema nervioso central.
Trombosis venosa profunda.”
Lupue inducido por farmacos.
Leucopenia.

N

Anficverpos anticitoplasma del neutrdfilo (ANCAS) y antihis-

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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MIR 03 (7533): Mujer de 30 onos con anfecedentes de un abor-

-

sa Profunda limitada a lo pantorrille derecha sin factor desenca-

MIR 00 (6830}): De los siguientes glteraciones biolégicas caysan-

tes de un estodo de tromboefilia o hipercoogulabilidad, sefrale -

cudl es la mdés frecuente en la poblacién occidental:

denante. 2Cudl de las siguientes afirmaciones NO es correcta?

1. Esta indicado la realizacién de un estudio de hiperccagulabi-
lidad.

2. Estara indicodo lo utilizacién de medias eldsficas tfras el
control del episodio agudo.

3. Lo duracién del trotamiento anticoagulante no debe ser
menor o 3 meses.

4, realizar I sible ammagraf-
fo pulmonor.” (Nota: la gommografia pulmonar estd indicads an-
te la sospecha de fromboembolisme pulmenar, no ante una trom-
hosis venosa profundo).

5, El tratamiento de eleccién en la fase aguda es la heparina
de bajo peso molecular.

MIR 03 (7582): En el tratamiento del sindrome antifosfolipidico

es cierto que:

1. Lo presencia de anticuerpos antifosfolipide en ung embara-
zada sin anfecedente de trombosis o abortos es una indica-
cién para iniciar el tratamiento.

2. Lo anticoagulacion se realiza en la oclualidad con heparina
de baio peso molecular, yo que con esfe procedimiento no
se requieren coniroles.

3. ti i5n ntenien n INR al |
trotomiento de elgwﬁmum
trombosis.”

4. La anlicoagulacién no es efedliva si no vo acompanada de
tratamiento inmunosupresor.

5. En episodios frombéticos se deben emplear los corticoides
ademdas de lo aspirina.

MIR 09 (9170): En uno paciente con antecedentes de trombosis
arteriales y venosas con abortos de repeticién y tiempo de trom-
boplastina_porcial activado (TTPA] glargado, 2cudl es el dia-
anéstico mds probable?

Déficit de Proteina C.

Déficit de Proteina S.

Sindrome antifosfolipidico.”

Mutacién del factor V Leiden.

Hiperhomodsteinemia.

L N

La cousa mds frecuente de hipercoagulabilidad (trombofilia)
hereditario es el factor V de Leiden (3MIR),

.

< -.\ RECORDEMOS (HEMATOLOGIA|

El Factor V de Leiden es un fenotipe asociodo @ una muiacién en
el gen del facior V (combio Arg/Glu 506 en el factor V, MIR) que
se asocia o hipercoagulabilidod [MIR), por resistencic o la pro-
teina anticoagulante endégena, lo proteina C activada (MIR).

Un 3% de la poblacién es heterocigota para esta mutacién, la
cual puede explicar el 25% de todos los pacientes que experi-
mentan episodios repelides de trombosis venosa profunda y de
embolia pulmonar

El Factor V de Leiden es la causa mds frecuente de frombofilia
hereditaria. (3+)

MIR 00 FAMILIA (6575): La causa més frecuente de hipercoagu-
labilided hereditaria es:

Déficit de proteina C.
Déficit de proteina S.
Déficit de antitrombina 1.

Factor V de Leiden.*
Alteracién del plosminégeno.

afe ot el Py

Deficiencia de antitrombina Il
Deficiencia de proteina C.

Deficiencia de proteina S.

Presencia de onhcoogulome Iupnco
Resistenci Fi

Lhde . 5

r V Leiden).*

MIR 02 (7360): El factor V Leiden estd relacionado con:
Diatesis hemorrégica congénita,

Didtesis hemorrégica adquirida.

El déficit de Antitrormbina Il

Estado de Trombefilia primaria.*
Estodo protrombético adquirido.

£ L =

MIR 04 (7879): En relacion con las colteraciones genéticas aso-
ciados ol desarrollo de patologia trombética, es decir los deno-

minados Estados de Hi ilidod o Trombefilias, senale
la ofirmacién FALSA:
1. Lo deficiencia de la Antitrombing |ll es el estado de irombo-

filig mds frecvente de lo poblacidn occidental.* (Nota: La cou-
sa més frecuente de hipercoogulabilided {trombofilia) hereditaria es

el foctor V de Leiden).

2. Lo deficiencic de proteina C y la deficiencio de profeina S
PUEDEN ir asociadas en ocasiones.

3. Lo ingesto de contraceptivos orales incremento en muchas de
estas sifvaciones el riesgo tromboembdlico.

4. El polimorfismo responsable del cambic Arg/Glu 506 en el
factor V se conoce como Factor V Leiden.

5. El foctor V Leiden crigina un estado de resistencia a lo pro-
teina C activada,

MIR 11 (9630): Mujer de 25 afios de edad que ecude a consulta
porque desea quedar embarozada y quiere saber qué tratamien-
o debe realizar durante el eventual embaraze, ya que es porta-
doro del Foctor V Leiden en heterocigosis. Nunca ha tenido
ingtn_fenémeno_trombético. Se realizé lo determinacién del
menc:onodo factor como estudio familiar tras un episodio de
embolia del pulmén en un hermano. 2Qué tratamiento se debe
aconsejar?:
1. Dado que lo gestacién es un estado protrombético, existiria
alio riesgo de tromboembolia venosa por lo que se debe
desaconsejar el embarazo.

2. S lizar tr i hepari Qio_peso
molecular o dosis profildcticas en el puerperio inmediato

siendo opcional reali | tratomiento _durante el emba-
razo.*

3. El Factor V Leiden en heterocigosis es una trombofilia de
bajo riesgo y no hay necesidod de ningln fratamiento en &l
embarazo y puerperio.

Se debe aconsejor aspirina o bajas dosis durante todo el
embarazo y puerperio,

5. Debe reclizar tratamiento con fdrmacos anti vitamina K
{Acenocumarol) durante el embarazo.

Déficit congénito de antitrombina Il

* Lo consecuencia clinica principal que origina la olteracién
genélica conocida como Profrombing 20.210 es la tenden-
cia @ desarrollo de patologia trombética venosa (trombofilia)

(MIR).

MIR 03 (7619): Seficle, enire las siguientes, cudl es la conse-
cuencia clinica principal que origina la olteracién genética cono-
cida como Protrombing 20,210:

Tendencia frecuente a hemorragias culdneas mucosas.
Agregacién ploquetaria y frombopenia.

Resistencio o las heparinas convencionales pero no a los de
bojo pesoc moleculor.

Resistencia al tratomiento con dicumarinicos (Acenocuma-
rol).

Tendencia o _desarrollo _de patolegio trombdética venosa
{trombofilia).*

SR, T P




Tromboambolismo masivo,

SO

Enfermedades fordcicas que puedan cursar con pulso paraddjico:
EPOC (MIR).
Estotus osmdiico (2ZMIR).
Mediastinitis crénica.
Tromboembelismo pulmoner (MIR).
Taponamiento cardiaco (ZMIR).
Pericarditis crénica constrictiva [ZMIR}.

~Operociones MIR 98 FAMILIA (5462): La existencio de pulso paraddjico puede
& abdomino-pélvico detectarse en las siguientes situaciones clinicas, EXCEPTO:
Dhare s ot Taponamiento cardiaco.
. SN
Factores de riesgo de TVP y tromboembolismo. %ﬂgmﬂiﬂ-

Tromboembolismo pulmonar.
Pericarditis cronica constrictiva.

ohwNEg

1.3, Clinica

A. EMBOLISMO MASIVO (obstruccién de mas del 50% de la luz
de la grteria pulmonar).

MIR 07 (8562): 2En cudl de los siguientes situaciones clinicas, &l

; i . 3 pulso paradéiico (disminucién de la presién arteriol de més de
s Disnea stbita, dolor pseudeanginoso, sincope, shock, in- 10 mm Hg durante la inspiracién), NO est RPN %
gurgitacion yugular (MIR), cianosis y golope derecho. Pul- sloracién fisica? estd presente en lo gx:

so paradojico (MIR). Hipotensidn arterial.
¢ Es posible lo muerte en menos de dos horas por insufi-
ciencia cardiaco derecho progresivo.

1. Estencsis adrlica.*

2. Taponamiento cardicco.

3. Pericarditis constrictiva.

4. Embolia pulmonar.

5. Enfisema pulmonar (cor pulmonale).
B

. EMBOLISMO SUBMASIVO

e Lo mayor parte de los embolismos pulmonares son asin-
tomaticos.

+ La manifestacion clinica més frecuente en el tromboembo-
lismo pulmonar es disnea de aparicién brusca e inexplica-
ble (3MIR).

e En lo exploracién fisico, lo taguipnea es el signo mas
comdn (3MIR). Tembién es frecvenie la faguicardia
(2MIR). En ocasiones puede aparecer bradicardia pa-
raddjica.

o En lo exploracién fisica, el broncosspasma difuse no redu-
ce lo sospeche clinica de tromboembolismo pulmonor

Dilatacion yuguer en un pcx_mnfu con fromboembolisme mosivo y cor (Ml
pulmonale ogudo.

) Curno Tonsdio MIR Amurien 2004

Neumorocia & Cirucla TORACICA
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e Si existe infarfo pulmonar: {I0jol, embolismo e infarto son
cosas diferentes, el infarto sélo aparece en el 10% de los
embolismos| dolor pleuritico, {2ZMIR), esputos hemoptoicos
y fiebre. La clinica y radiologia del infarte pulmonar pue-
de ser indisfinguible de la neumonia (infiltrados poren-
quimatosos y derrame pleural).

e Lo elevada incidencia de cordiopatia isquémica en po-
cientes anosos, lleva a veces a no considerar el TEP como
une de las primeras posibilidades diagnésticas anie un
cuadro de dolor torécico.,

arks pulmonar

Tromboembolisme submasivo.

El/los sintoma/s mds frecuente/s de... Es/son...
Primoinfeccién tuberculoso Asintomética,
Infeccién por Histoplama Asintomética.

Asintomético (lo 2° més
frecuente: disnea de
aparicién brusca e
inexplicable).

Embolismo pulmonar

MIR 95 (4154): Con respecto al tromboembelismo pulmonar

(TEP), una de los siguientes ofirmaciones NO es correcta. 2Cuél?

1. El hallozgo de una trombosis venosa profunde es un excelente
signo de que apoya la sospecha dal TEP.

2. Una PO, normal no excluye el diagnéstico de TEP.

3. El electrocardiograma es normal én la mayoria de los enfer-
mos.

4. Seon frecuentes el roc leural n n

5. Ante lo sospecha firme de TEP debe tratarse con heparina sin
esperar la confirmacién diaanéstica.

Disneo de aparicion
bruscao a inexplicobla
an pocienta ancamodo

Avscullacion
normal

Toguicerdia

@ Curso baterwiva MIR Asaris

Hay que pensar en TEP cnte fodo paciente de riesgo (encamodo, postope-
rado, efc.) que presente una disnea de apaoricion brusco e inexplicable,

1.4. Métodos complementarios

A, EMBOLISMO MASIVO

o. ECG:
Cor pulmonale ogudo. Tequicardia {MIR]. Sobrecarga de
ventriculo derecho, representado por bloqueo de roma
derecha y ondas T negoativas de V1 a V3 o V4 [MIR). En
menos del 30% se observa el signo S, Q,, T,, (onda § pro-
funda en derivacion |, Onda Q y T negativa en derivacidon
).

b. RADIOLOGIA:
Hiperclaridad por hipovascularizacién |porénquima pul-
monar fraslécido, MIR), cardiomegalio (MIR], lineas de
Kerley (MIR), derrame pleural (MIR).

c. ANGIOGRAFIA PULMONAR:
Es el método diagndstico de seguridad (2MIR).

d. GASOMETRIA:
Hipoxemia por cumento del espacio muerto ventilatorio en
las dreas mal perfundidas (MIR). Alteracién del cociente
viQ.

MIR 07 (8587): Mujer de 70 anos que acude a urgencios por
cuadro sincopol. Intervenida de neoplasia de colon hace 2 se-
mangs. En la explorocién: presién venoso o 4 cm sobra horizon-
tal, 102 lotidos por minuto, 35 respiraciones por minuto. 1% 37.8
°C, dolorimiento abdominal difuso, resto de exploracién sin
dotos patolégicos; pulsioximetria: saturacién de oxigeno buasal:
86%. ECG: ritmo sinusal a 100 lpm, inversién de ondas T de VI

¢ V4. Radiografio de térox: elevacién de hemidiatragma izquier- -
do con pinzomiento senc costofrénico. éCudl es el diagnéstico

mas probable?
Infeccién respiratoria.

Infarte de miocardio con sindrome de Dressler.
Taponamiento cardiace.

Trombeembolismo pulmenar masivo.*
Dehiscencia de suture con distréss respiraiorio.

G105 Bt

B. EMBOLISMO SUBMASIVO
a. ECG:

e Suele ser normal en lo mayoria de Jos pacientes con
tromboembolismo pulmonar (MIR).

s También puede oparecer toquicardio sinuscl, FA o
flutter [menos frecuentemente), eje desviado o la de- -
recha (>90°), onda S en Derivacién | o blequeo de
rama derecha. )

b. RADIOLOGIA SIMPLE:

e Lo mds frecuente es que sea normal (2MIR), Lo radio-
grafio de térax normal en el contexto de una disnea
aguda e hipoxemia es sugerente de un tromboembo-
lismo pulmonar (MIR).

» Puede oparecer: elevecion dal diafragmo, hipovascu-
larizacidn  localizada, alelectasios  laminares  de
Fleischner.

e lo existencia de derrame pleural o de joroba de
Hampton (condensaciones triangulares con base en lo
pleura) en lo radiografio de térox indican que ha
habido infarto pulmonar (MIR).

Joroba de Hompton

Derrame pleural

C<om 0 MR Asbains Y0

Le existencia en la radiogrofia de térox de derrame pleural o de joroba de

Hampton (condensaciones tricngulares con base en fa pleuro) indica que
ha hobido mfarto pulmona,




MIR 95 FAMILIA (3885): El hal ; n lo radio-
logia tordcica en la embolia pulmonar es:

Infilirados parenquimalosos.
Derrame pleural.

. Radiografia normal.”
Elevacién diafragmadtica.
Atelectasias laminares

VBN

La placa de térax més frecuente en... Es...
Bronquiectasias Normal.
Embolisme pulmonar Normal {2MIR).
Asma Normal {MIR).

c. D - DIMERO:

Estd elevado en mas del 90% de pacientes con TEP.
[2MIR). Su elevacion revelo lo presencia de fibrinolisis
endégena. Es muy sensible, pero no es especifico del TEP
IMIR), pues pueden aumentar también en el infarto de
miocardio, cirugia, carcinomas, neumonia, sepsis, efc.

Lo determinocién de D-dimero para el diognéstico del
tromboembolismo pulmonar tiene un alto valor predictivo
negativo (99,6%, MIR]. Un nivel normal de dimero D (inte-
rior a 500 microgr / ml) practicamente excluye el trom-
boembolismo pulmonar (MIR).

MIR 99 FAMILIA (5964): 2Cudl de los siguientes afirmaciones,
respecto a lo determinacién de D — dimero para el diagnéstico
del tromboembolismo pulmonar, es correcta?

Tiene un alio velor predictivo negative.”

No tiene valor como prueba de despistaje inicial.

Tiene una alte especificidad.

Es menos sensible que la gasometria arterial basal.

Solo es Util si se determina en las 5 primeras horas.

Qv Gig. =

MIR 03 (7541): Un paciente de 65 oncs de edod y con enferme-

dad pulmonar obstructiva crénica (EPOC) presento aumento

progresivo de sy disneo a lo largo de varios dias con aumento

de fos y expecioracion verdosa. El médico que le afiende consi-

dero que hoy muy boja probabilidad dlinica de que exista una

trom li Imoner afiadida (TEP), pere no obstante reali-

za un fest de dimere — D_por técnica ELISA que es negative.

2Cudl de las siguientes afirmaciones es correcta?

1. Debe realizarse arteriografia pulmonar para descartor el
TEP.

2. Debe iniciarse inmediotamente tratomiento anticoagulante
con heparina.

3. El test de dimere — D por ELISA carece de sensibilidad en el

4

diagnéstico de TEP.
Se puede descartar embolia pulmonar en este caso, dada la
baja probabilidad clinica junio con la negatividad del dime-

- 5. En lo agudizacién de la EPOC no es necesario valorar la
posible existencia de un TEP ahadido que actie como de-
sencadenante.

MIR 08 (8836): En relacion con la irombosis venosa de miem-
bros inferiores, 2cudl de los siguienies afirmaciones es FALSAZ:
1. En los pacientes sintomdticos, €l edema y dolor son frecuen-
fes.

El signo de Homanns es inespecifico.

Lo elevacion en sangre del dimero- ifico.*

Puede confundirse con lo rotura de un quiste popliteo.

La dilatacién de los venas superficiales puede ser ofro signo
de trombosis venosa,

vawN

d. ECO — DOPPLER, PLETISMOGRAFIA, ELEBOGRAFIA:
¢ Trombosis venoso profunda de exiremidades inferio-
res.
e La primera exploracién para evaluar una sospecha de
frombosis venosu de lo extremidad inferior es un eco
- doppler venoso (2MIR). En el 33 — 50% de pacien-

tes con TEP ne se detecta frombosis venosa profunda

i

por ecografia, por haberse embolizade ya el codgulo
hocic el pulmén o encontrarse en las venas pélvicas,
donde la ecografia no suele detectarlos.

o Lo exploracién de seguridad para el diagnéstico de
trombosis venosa profunda es la flebogrofia de con-
fraste (MIR).

ECursas Fatens v MER Actudiag 2008

El hellozgo de una trombosis vanase profunda es un excelente signo que
apoya la sospeche de ramboembelisma pulmonar.

La técnica no invasiva mas utilizodo poara el diagnéstico de trombosis
venoso profunde es el eco — doppler venoso.

e. GAMMAGRAFIA DE VENTILACION — PERFUSION:

¢ La moyor parte de los enfermedades pulmonares
producen un defecto en la gommagrefio de ventila-
cién y en la de perfusién, En el romboembolisme hay
defactos en la gommagrofia de perfusién con gom-
magrafia de ventilacion normal (9MIR).

e Lo probabilidad de TEP en la gammagrafio de venti-
lacién / perfusién depende de la sospecha clinico. Si
la sospecha clinica es firme, una gammagrofia de
elevada probabilidad es muy especifica (superior
90%). Se define como vno gommagrafia de alfa pro-
babilidad de TEP oquella donde aparecen dos o més
defectos de perfusion segmentarios en presencia de
una ventilacion normal (MIR].

* Unc gammagrafia de perfusién narmal précticamente
permite excluir el diognéstico de TEP clinicamente im-
portante [MIR). No obstante, hasta el 40% de los po-
cientes con _sospecho clinico de TEP elevada y gam-
mografios de “baja probabilidad” tiene TEP en la
angiografia.

¢ Muchos gammagrofios son de “probabilidad inter-
media” y hocen necesario seguir el estudio.

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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» Si lo gommagrafia de ventilocion/perfusion es de
probabilidad olta o intermedia, se debe administrar
heparina intravenosa (MIR).

Nota: Actualmente, este técnica sélo se uliliza en cosos de insufi-

ciencia renal o olergio al contraste yodado.

a "

Gammagrofic de perfusidn (perfusién enommal en pulmén izq.).

l\

Gommegrofia de ventilocién (normal). En el TEP hay defectos en la gom-
magrafia de perfusién con gammografia de ventilacién normal.

MIR 96 FAMILIA (4404): 2Qué prueba diagnéstica realizaria Vd.

en primer lugar en un paciente diagnosticado de hi,gg_ge_gs_ié_
pulmonar de cousa desconocida, con placo r

pruebos de funcidn pulmonar normales y gasometria orienol con
hipocapnia?

1. Prueba provocadora con histamina.

2. Gammaarafia de perfusién pulmonar.*

3. Biopsia transbronquial.

4. Electrocardiograma de esfuerzo,

5. Estudio palisomnogréfico nacturno.

MIR 97 FAMILIA (4928): El méiodo diagnéstico de imagen mds

adecyuado, entre los siguientes, para el diagndstico del embolis-
mo pulmenar, es:
. Rodiografias P-A y lateral de t6rax.
Ecografia forécica.

Resonancia nucleor magnética de térax.
rafi menar ién.*
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MIR 00 FAMILIA (6502): Un hombre de 48 afios con trombosis
de la vena femoral derecha, osociada con celulitis, que antes de
empezar_con la_onticoagulacién presento dolor pleurftico de
lado izquierdo, disnea y hemoptisis, 2Cual de las siguientes
pruebas es la mejor paro excluir el diagnéstico de embolismo
gglmono e

Una gammagrafio pulmonar de ventilacién normal.

Un electrocardiograma normal.

Un gradiente P[A-a)O,, igual o menor de 18 mm. Hg.

Una gammagrafio_pulmenar de perfusién normal.*

Una rediografia de térax normal.

MIR 00 (6743): Mujer de 43 afos encamada desde hace 20 dias
por_fracture de fémuyr. Presente un cuadro agude de dolor y
disnea. Ante lo sospecha de embolismo pulmonar se realiza ung
gammagrafia de ventilacién y DM éCuél de los siguientes

Bl bt

as el hallazge que confi lta_probabili
para embolia de pulmén?

S
z
-
=
B
O
g
2
3
z

El diagnéstico de TEP se realiza con Angio-TAC. Antiguamente se 1. Dos defectos de perfusién de tamafic pequedo.
empleaba la gammagrafia de ventilacién/perfusion (hoy en dia, 2. Ci i mentarios de tamafio
T .
! ili insuficiencio renal o alergio o confrastes yoda- con venfilacién normal.
31088 VLD d e enc £ o o 3. Dos defectos pequenos coincidentes en la ventilacién y la
dos, donde no podremos realizar el Angio-TC). (8+4) Sarhba

MIR 94 [3644) Varén de 50 afios gue en el décimo dia fros
cir rrol men r tordci

ggurlhco. disnea_y taquipnea. PaO, con cire ombiente < 50

mm Hag. 2Qué exploracién incruenta serd mas sensible v especi-
59_ para el proceso que debemos sospechar?

ECC.

Roduogruffo de t6rax,

Nueva gasometria con FiO, del 40%.

Gammoqroﬁo pulmonar de perfusién.*

SR o Ny o

diagnéstica do o!occnén)

MIR 95 (4141): Una mujer de 30 afes, en frefamiento anovula-
torig, consulta por lo ricion sobita isnea, dolor pleuriti
derecho y febricula de 37.5°. Lo exploracién fisica es irrelevante
salvo taquipnea de 25 resp / min. La PaO, es de 56 mm. Hg y lo
rodiografio de iérax es normal. 2Cudl de los siguientes aclitudes
deberio adoptarse sin demora?
1. Oxigenoterapia, analgesia, y cobertura antibiética de amplio
espectro.
2. Oxigenolerapia, analgesia y obtencién de hemocultivos.
3. Oxigenoterapia, analgesia y reclizacién de radiografios cada
12 horas durante 3 dias.
4. Oxigenoterapia, anclgesia y realizacion de ecocardiograma
urgenfe para buscar trombos en covidades derechas.
. Qxigenoferapia, anclgesia_y reclizacién _de gommagrofia
mmmmmm.

4. Dos defectos en la ventilacién de tamado pequefo, con
perfusién normal.

5. Defecto dnico de perfusién de tamafo mediano con radio-
grafia de térax normal,

MIR 02 (7286} Un hombre de 29 aiios de edad acude al servi-

cio de urgencios por disnea de aparicién brusca v dolor fordcico

vago. Hobio sido dado de olta de lo UVI dos semanas antes tras

mg!q_nor_nsmg(zn_dg__mrn gbdominal, secundaria_o
traumatismo. Los signos vitales son TA 120/60 mm Ha, pulso
arterial 100 Ipm, 24 respiraciones / min y soturacién de oxigeno

92% por pulsioximetria, respirando aire ambiente. La radiografio

de térox, hematocrito y_electrolitos son normgles. Un ECO -

Doppler de_miembros inferiores es normal. Todaes los siguientes

afirmaciones sobre este caso son verdad, EXCEPTO:

1. El trombo-embolismo pulmonar es més comin en hombres
gue en mujeres antes de los 50 afios de edod.

2. Siel paciente fiene yna gammagrofic de ventilacién / perfu-
sion_de bojo probabilidad, no se necesita més prueb
gnostica.” [Nota: Hasta el 40% de los pocientes con sospecho
clinica de TEP elevada y gammaografios de “bajo probabilidad” tie-
ne TEP en lo angiografio. En un tercio da pacientes con TEP no se
detecta trombosis venosa profundo por ecogrofia)

3. le rodiogrofia de térax normal en el contexto de una disnea
oguda e hipoxemiac es sugerenfe de un trombo-embolisme
pulmonar,

4, Silo gammografio de ventilocion / perfusion es de probabi-
lidad intermedia, debe administrarse heparing infravencsa.

5. En lo exploracién fisica, el broncoespasmeo difuso no reduce
la sospecha clinica de tromboembolismo pulmonar.




MIR 04 (7803): Mujer de 70 arios hipertensa con insuficiencia
renal erbnica moderada que acude por disneg subita con signos
de frombosis venosa en miembro inferior derecho. En las pruebas
complementorias destoca una hipoxemia de 55 mmHg, hipo-
capnig de 24 mmHg y toguicardic sinusal @ 115 lpm en el ECG.
Las plaguetas y la coagulacién estén dentro de los limites de
referencia. El dimero D es de 981 ng / ml (Nota: esté elevado.
Normel inferior a 500) v la creatinina de 3,5 mg / dl. ¢Cudl de las
siguientes actitudes le parece mds adecuada en este momento?
1. Sclicitar TC _helicoidal torécice iniciando perfusion con
heparina sédica a 1000 Ul / h. (Neta: La insuficiencia renal
coniraindica los contrastes e.v., por lo que no se podria reclizar pe-
ro el dlagnéshco un TAC helicoidal con conlrmie)

lar a dosis de 1 mg / Kg cada 12 horas (Neta: lo heparina de
bajo peso molecular se elimina enteromente por el rifién, y como el
paciente tiene insuficiencia renal serio mejor no emplearla por axis-
tir moyor riesgo de sangrodo. En coso de emplearla habria que re-
ducir lo dosis o lo milad 1mg/Kg/24h).

3. Administrar 5000 Ul de heparina sédica y solicitar gamma-
grofia pulmonar de ventilacién/perfusién.”

4. Solicitar ecografia con doppler de miembros inferiores para
conﬁrmor el diognéstico para administror 1 mg / Kg de

peso molecular se elimina entercmenfe por el rinén, y como el po-
ciente tiene insuficiencia renal seria mejor no emplearla por existir
mayor riesgo de sangredo).
heparina sodica. (Nota: Lo insuficiencia renal conircindica los
contrastes e.v., por lo que no se podrio redlizar para el diagnéstico
una areriografic pulmonor)

f. ANGIOGRAFIA PULMONAR:

e FEs el méfodo diognéstico de seguridod (con mayor
sensibilidad y especificidad, MIR).

s Lo mayor parte de los pacientes con sospecha de
tromboembolismo y clinicamente estables deben eva-
luarse por métodos no invasivos. La arteriografia
pulmonar se reserva paro los pacientes clinicamente
inestables.

e Lo arferiografia es mas Ofil en los casos en los que la
probabilidod clinica de TEP difiere sustanciclmente
del resultado de la gammagrofia o cuando esta fiene
una probabilidad intermedia de TEP.

e Antfe un paciente con gran sospecha clinica de trom-
boembolismo pulmonar, la prueba que tiene un ma-
yor valor predictive negativo es uno arteriografia
pulmenar por inyeccién directa normal (MIR).

» Lo oangiografia pulmonar es capaz de detectar
émbolos de tan sélo 1 - 2 mm.

Nota: Actualmente esta desplazado por el Angio — TAC,

que es Menos iNvosivo.

MIR 97 FAMILIA (4957): Enfermo de 45 aiios, de profesién
taxista, que comienza de monera brusca con dolor en costado
izquierdo de tipo pleuritico, tos, expectoracién hemoptoico y
fiebre. La exploracidn fisica, excepto toguicardia de 110 lpm, es
anodina. 2Qué pruebo, de las siguientes, tiene mayor sensibili-
dgd_z_esp_egmm_dg_d para llegar ol diagnostico?

Gasometria arteriol.

Gammegrafio de ventilacién / perfusién.

Arteriografio pulmonar.*

Resonancia magnética pulmonar con gadolinia.

TAC torécica.

s N

MIR 99 FAMILIA (5982): Ante un paciente con gran sospecha

clinica de tromboembolismo pulmonar, 2cuél de los siguientes

pruebas fiene un mayor valor predictivo negativo?

1. rafi r por inyeccidn dir n Ry

2. Una goammagrafia de ventilacién y otra de perfusion de
bojo probebilidad.

3. Uno gommaografic de perfusién de baja probabilidad y Rx
de térax normal.

4. Una flebografio de ambas piernas negativa con Rx de térax
normal.

5. Una gammogrofia de perfusion normal y Rx de térox y
dimeros D normales.

g. TAC ESPIRAL CON CONTRASTE

Tiene una sensibilidad superior al 80% y uno especifici-
dad superior al 90%. Esté indicado sobre todo para iden-
tificar émbolos en el drbol voscular proximal (también se
pueden utilizar para demostrar este tipo de émbolos RMN
con gadolinio).

Nota; Actualmente es la técnica diagnéstica de eleccion,
si el paciente no tiene insuficiencia renal ni alergio ol con-
fraste (SMIR}.

Angio-TC pulmonar, reconsfruccién oblicua coronal en Jo que se observa

la presencia de un frombo (flecha) en la arteria interiobor de la pulmonar

izdo. Ao: aorla oscendente; TP: tronco de la pulmonar; Pl: art. pulmonar
izda.

h. GASOMETRIA:
Hipoxemia (4MIR), en el 85% de los casos (una PO, nor-
mal no excluye el diognéstico de TEP, MIR). Hipocapnic
(3MIR). La diferencia Alveolo-arterial de oxigeno estd au-
mentada. Se acompona con frecuencia de corfocircuitos
arferiovenosos pulmonares (MIR). (Noto: contrariomente a
las ensefianzas clédsicas, los gases sanguineos carecen de
utilidad diagndstica para el TEP)

i. DIFUSION PULMONAR:
DLCQ disminuida {3MIR}.

i PRUEBAS FUNCIONALES normales.

MIR 93 (3375): Vorén de 84 anos con cardiopatia isquémica
antigua. Reciente cuadro de disnea, dolor tordcico y algin espu-
to_hemoptoice. Férmula normal. Radiolégicamente, condensa-
cién_basal izquierda. PO, 72 mmHg. PCO-, 33 mmHg. E.C.G.:
inforlo anteroseptal antiguo. 2Cuél es su i or
probabilidad?

. Neumonia por neumococo.

Neumonia atipica.

Episodio isquémico miocérdico.

Tuberculosis pulmonar.

Embolisme pulmenar.*
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[Vabndon clinica y probabilidad clinica ewmadn]

///\

:7‘ L a en urgenci ] Paciente ingresado o
probabilidad muy alta
| Probabilidad clinka baja o moderada |
| Dimero D |
Normal; det ror)
Westugio | [Elevada] {tmsgones |
Riflones sanos sin Insuficiencia renal o
alergia al contraste alergia al contraste
!
Gal fla
| Tomografia computenzada da térax | :‘mr
No diagnésticas
| Ultrazonidos do piema (s) |
Etombolb venosa pvolundal Normales o ne
Tratar dlagnéaticas
Arteriografia pulmonar

MIR 08 (8846): Mujer de 40 afos, diagnosticada de céncer de
mama, en fratamiento quimioterdpico, con insuficiencia respira-
forio eguda gor yng neumenig. Volores de D-Dimero elevados y
ramient it junto a hemoptisis. En lo
referente o lo conducta o seguir en es'e coso, indigue lo respues-

_g_g_qgggg entre los siguienies:

. No es necesario realizar mas pruebaos y debe iniciarse anti-
coagulacién, ya que tiene un D-Dimero elevado.

2. La neumonia justifica todos los hallazgos, por lo que la op-
cién terapéutica es el levafloxacino.

3. La probebilidad de embolia de pulmén es beoja, aunque
estaria indicada la heparina de bajo peso molecular en dosis
profilacticas.

4. No se puede descariar gue tenga una embolia de pulmén,
por lo que habria que reclizar una gommagrafia de perfu-
sion.

5. Deberia realizarse una TAC helicoidal tras iniciar_heparing
§§"

MIR 09 (9069): Pregunta vinculoda o la imagen n® 5. En el caso
onterior, posleriormente se recibieron los siguientes resultodos:
Gasometria bosal: pH 7,47, PCO, 28,6 mmHg, PO, 58,6
mmHg. Hemograma: 10.300/mm?® leucocitos con 58% de neu-
tréfilos, hemoglobina 15,2 g/dl, hematocrito 44,1%, plaquetos
225.000/mm?. Bioguimica: lropenina | 0,12 ng/ml (N < 0,04},
mioglobina 51,5 mg/ml (N < 65,8), ProBNP 916,8 pg/ml
(N<300) y D-dim microa/litro (N < 230). Con eslos
datos, elige entre las siquientes pruebas complementarias, aque-
lla que en su opinién, le permitird confirmaor su principal sospe-

Ececardiograma.

Angiografia coronaria,

Angio TAC pulmonar.*

Repetir determinaciones de froponina y mioglobina.
Hemocultivos y cultivos de esputos.

el n it s

MIR 09 (9117): Un hombre de 78 afos de edad es remitido al
hospital por presentar unes horas antes en su domicilio disnea
de comienzo brusco. Habia sido intervenido guirGrgicamente -
pora_implantacién_de prétesis total ge cogerc tres semanas
ontes. El pociente estuvo tratodo con ggrmg de bajo peso
molecular o dosis profilacticas hasta el alta hospitalaria. No
presentaba fiebre, expectoracién ni ningldn otro sintoma acom-
pafionte. En la explorocuén fisica existia TA_150/90, toquicardia
@ 110 lat por mn y foguipnea siendo el resio normaol. Come
Unico antecedente paioldgico cinco aios antes tuvo un episodio
de_trombosis venosa profunda de miembro inferior derecho.
¢Cudl es la actitud inicial correcta?

1. Se debe realizar un estudio complejo para llegar @ un diog-
néstico inicial, pudiendo descortarse de entrada la existencic
de embolia de pulmén dade que se realizé tratamiento pro-
filactico con heparina tras la cirugia.

2. Aungue lo prebobilidod clinico de embolio de pulmén es
bojo debe reclizarse una TAC de arterias pulmonares paro
descarterla, antes de iniciarse ningln tratamiento.

3. Debe redlizarse lo determinacion dimero D y si es positiva
iniciarse tralamiento won heparina.

4. Lo probabilidad . clinica de embolia de pulmén es alta_de-
biende, iniciarse trotomiento con_heparina v después reclizar
con une TAC de grferigs polmonares para confirmar el dia-
gnéstico.”

5. El paciente probablemente podace una embolia de pulmén
y debe iniciar tratamiento fibrinclitico.

MIR 10 (9354): Una mujer de 58 aiigs ingrese en la Unidad de
Corta Estancia Médica por un cuadro clinice que comenzd con
un episodio de sincope y a continuacion presentd sensacion de

mareo ¥ disnea. En la exploracién fisico se encuentra sudorosa,
afebril a 126 Ipm y e 30 rpm, ¢on una presion orterial de 88/46
mmHg y una saturacién de oxigeno del 85% mientras respira

aire ombiente, La ousculiacion cardicca muestra taguicardio sin
soplos ni gelope y la_ouscultacidén pulmonar es normal. Los
analisis de sangre rutinarios y la Rx de térax no muestran aliera-
ciones. 2Cudl de las siguientes pruebas diagndsticas considera
que es mas recomendable en este caso?




1. Colocacién de sonda nasogasirica y determinocion de
hematocrito.

2. Electrocardiograma y determinacién de Dimeros-D, tropo-
nina y BNP.

3. Gommagrafio de ventilacién/perfusion.

4, TAC craneal.

5. AngiolC forcico.”

MIR 13 (10122): Mujer de 72 ohos con diabetes tipo 2 e insufi-

ciencia renal cronica en estadio 5. Ante la sospecha de un from-

h oembolismo pulmonar indique gué prueba diagnéstica estaria
E!M!NQEA A

Ecocardiograma frastorécico.
Gammagraofio pulmonar.
AngioTC pulmonar.*®
Electrocardiograma.
Rediogrofia de térox.

] .5. Profilaxis

w»wwd

La prevencién de la trombosis venosa profunda es la forma mas
eficaz de prevencion de muerte por embolia pulmonar:
e Movilizacion precor de los enfermos encamados.

Para fo p!ohfuxrs del homboembohsmo se debe reclizar una movilizacion
pracoz de los enfermos encomados.

Medias de compresién eléstica.

Evitar anovulatorios (fovorecen la trombosis e interaccionan
con los cumarinicos inhibiendo su efecto anficoagulante,
MIR}.

e Heparina (MIR) (5.000 U / 8h), dicumarinicos o antiagregan-
fes en sifuaciones de riesgo (durante un minimo 5 a 10
dics). La principal ventaja de las heparinas de bajo peso mo-
leculor [enoxaparina) es lo facilidad de su uso, pues no pre-
cisan controles de laboratorio (MIR). Los pacientes a los que
se les ha implantado una prétesis de cadera o rodilla, o a
los que se les ha realizado cirugia oncolégica, pueden be-
neficiarse de una profilaxis farmacolégica con heparinas de
bajo peso molecular (HBPM] durante 4 — 6 semanas.

Profilaxis antitrombdética con heponna en s:tuacoones de riesgo.

s Lo rozén mas importonte pora frotor o los pacientes con
trombosis venosa profunda con anticoogulantes es prevenir
el embolismo pulmonar [2MIR). El tratamiento anficoagulante
se suele mantener 3 — 6 meses (ZMIR).

MIR 04 (8315): Un hombre de 52 ofios de edad es valorado
porque tiene una pierna caliente, hinch istori

~ tismo en dicha pierna, hoce dos semanas, mientras se encontra-
be da vigje. Ya tuve dolor en la pierna durante el viaje an avidn

de regreso a su domicilio. Padece de hipertension arterial que
trata con metropolol. No toma otros medicamentos. No fuma.

No tiene ontecedentes familiares de enfermedad tromboembéli-
ca. El Doppler de lo pierma muestre un trombo de le vena popli-
tea. 2Cual de las siguientes paulas de duracion del tratamiento
g_nnm]ggg es lo mas adecvada para este paciente?

1 mes.

2 meses.
6 meses.
2 anaos.
Toda la vide.

-

O RN

1.6. Tratamiento

Alrededor del 90% de las muertes por embolias se producen en
un periodo de una o dos horos, sin que se haya establecido el
diagnéstico y el fratamiento.
A. TROMBOEMBOLISMO MASIVO
a. TROMBOLITICOS: Lo terapéutica trombolitica con es-
treptequinasa, uroquinasa o rTPA (activador del plas-
minégeno lisular recombinonte, actualmente de elec-
cién, MIR) debe reclizarse si el tromboembolismo pro-
duce inestabilidad hemodindmice (hipotensién o hipoci-
nesia del ventriculo derecho) o compromiso respiratorio
severo. El fratamiento trombolitice ha disminuido la fo-
sa de morialidad y de recurrencia. Esté contraindicado
cuando existe enfermedad intracraneal, cirugia o frau-
matismo reciente. Proaduce hemorragios intracranecles
en el 1 - 2% de padentes.

MIR 02 (7262): Un hombre de 74 afos con un infarto agudo de
miccardio_es troledo con estreptoguinasa. Seis horas después
morrollo un cuodro de hipotensién arteriol severa y obnubilu

ble que sea lo cavsa?

Infarfo de venfriculo derecho.
Tromboembolismo pulmonar.*
Rotura del misculo papilor.

Rotura de la pared libre ventricular,
Hemorragia cerebral.

OBy =

MIR 10 (9305): Pregunta vinculada a la imagen n°6. Hombre de
63 aios, fumador importante e intervenido hace un_mes por
neoplesio de sigma, ocude al Servicio ficio de Urgencias por presen-
tar disnea de 48 horas de evolucién que comenzd bruscomente y
se ha acompofado de un espulo hemoptoico y dolor torGcico
derecho de caracteristicas pleuriticas. En lo exploracién el po-
ciente estd ansioso, sudoroso, ciandtico y se constata una tempe-
rotura de 37.8°C; una frecuencio respiratoria de 34 rpm; y una
frecuencio cardiaca de 120 lpm. Lo presién arterial es 100/55
mmHg. En lo auscultacion cardiopulmonar se comprueba lo
existencia de toguicardia, un segundo ruido pulmonar fuerte y
un roce pleural derecho. Lo gasometria arterial respirondo aire
ambiente muestra los siguientes datos: pH 7,32: PCO, 28
; PO, 50 mmHg. En el ECG se observe una onda T inver-
tido de Vl o V4. Tras lo administracién de oxigeno, la saturacién
de 0., medida por pulsioximetria es de $0%. Se le realiza radio-
arafia de térax y TC espiral de 1érax con contraste (imagen 6).
De las siguientes opciones en relacidn con el manejo de este
paciente, Zcudl le pareca lo més acertada en este caso?

Iniciar venfilacién mecdanica no invasiva y broncodilatado-
res.

2. Cefotaxima iv 2 g/8 horas mas azitromicina iv 500 mg/dia
y tubo de drenaje pleural.

3. Morfina iv 5 mg en dos minutos e iniciar infusion de do-
paming 2-5 pug/Kg/min.

4. Adlivedor fisular del plosminégeno 100 mg iv en dos horgs
seguida de anticoagulecién.”

5

Aspirina 325 mg por via oral y nifreglicerina sublingual.

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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XIV, ENFERMEDADES YASCULARES PULMONARES

MIR 11 (9594): Un hombre de 37 ofios sin antecedentes de
interés acude a Urgencias por haber sufrido un sincope mientras
caminaba. Habia comenzado dos dias antes con disneg de es-
fuerzo. Exploracién: peso 75 kg, TA 75/50 mmHg. Saturacién de
oxigeno 89%. Auscultacién pulmonar normal. Auscultacion car-
dioca: tonos ritmicos taquicdrdicos a 130 lom. Abdomen nor-
mal. Extremidades: sin alieraciones. Hemograma: normal. Tro-
ponina: 1.2 na/mL (normal: < 0.04). ECG: Taguicardia sinusal
a 130 lpm. T invertida en V1-V4. AngioTC tordcica: defecto de
replecién en ambas arterias pulmonares principales. Una hora
despuss de su llegada o Urgencias persiste TA 70/55 mmHg.
éCuél seria el trotomiento inicial més cdecvado?:
Heparing no fraccionada, 10000 U iv ante lo sospecha
clinico. Fibrinolisis con activador tisular del plasminégeno
(1PA), 100 mg iv, una vez confirmedo el diagnéstico.*
2. Enoxaparino: 80 mg sc cade 12 horas, comenzando ante la
sospecha diogndstica.
3. Enoxoparina: 80 mg sc cada 12 horas, comenzando tras la
confirmacién diogndstica.
4. Fondaparinux, 7.5 mg sc diarios.
5. Tromboendarierectomio pulmonar de urgencia.

MIR 12 (9859): Una muijer de 63 afios de edad, ingresada en el

hospital pora trafomiente quirdrgico de un cdncer de colon pre-

senta dolor pleuritico en hemitérax izquierdo y disnea de co-

_Jgnzg_b_m_s_qg A la exploracién la enfermo esté taquipneica,

con signos de mala perfusién_periférica y

mmHg. Un ECG muestra inversion de la ondo "T" de V1 a V4.

2Cudl es la gondugta dinica mas adecuada para realizar a con-

finuacién?

1. Pautar merfing, furosemida y dopamina y vigilar evolucién.

2. Se debe solicitar determinacién de dimero D pora confirmar
o descartar el diagnéstico de embolia de pulmén,

3. Hay dlta sospecha de embolia de pulmén y se debe inicior
tratamiento con heparina de bajo peso molecular sin reali-
zar mas estudios.

4. Existe olio sospecho de e e._mbg_ng_d_e__ay_lméﬂ._mgm_g_m
be redlizar angioTC poro ¢ rar
to fibrinolitico.®

5. Se debe solicitar determinacion de NT-proBNP y Troponinas
y conocer el resultado antes de realizar un nuevo procedi-
miento diagnéstico.

b. EMBOLECTOMIA (obierto o por cotéter). El uso de la
circulocién extracorpérea ha mejorodo el pronostico de
los pacientes intervenidos de urgencia por embolismo
pulmonar (MIR). Actualmente es poco frecuente emplear
la cirugia en el cor pulmonale agude por su elevada
mortalidad, si bien las Gltimas cifras sitban la supervi-
vencia en torno ol 89%. Se reserva para pacientes con
compromiso hemodinémice grave que no responden a
fibrinoliticos.

c. TROMBOENDARTERECTOMIA: En pacientes que han
desarrollado HTP crénica, con disnea de reposo, efc.
Puede llegar incluso a revertirla.

B. TROMBOEMBOLISMO SUBMASIVO
a. OXIGENOTERAPIA

Oxigenoterapic por gafas nasales.

b. ANTICOAGULACION CON HEPARINA:

e Heparina i.v. durante 7-10 dias (4MIR), debido o que
éste es el periodo de tiempo necesario para la disolu-
cién y organizacion de los frombos, La anticoagula-
cion se puede realizar con heparina sédica no frac-
cionada (un bolo de 5.000-10.000 UI, MIR), seguido
de una infusién continua de 1.000 - 1.500 Ul / horo.

e En cases de frombaosis venoso profunda o tromboem-
bolismo pulmenar minimemente sintomético, una al-
ternativa es la utilizacién de heparino de bojo peso
moleculor {enoxaparina) a unc dosis de 1 mg / kg co-
da 12 horas (MIR). La heparina de bojo peso molecu-
lar se elimina enteramente por el rifén, y en pacientes
con insuficiencia renal seric mejor no emplearla por
existir mayor riesgo de sangrodo. En estos cosos es
mejor utilizar heparina sédica i.v. (MIR).

* Lo heparinag es un anticoagulante. No disuelve los
trombos.

e Para el inicio del trotamiento anticoagulante basta con
tener una sospecha fundada en los datos clinicos y
pruebas rutinarias de laboratorio (2MIR), a menos que
lo dosis inicial de heparina suponga un grave riesgo
para el pociente {enfermos con hemorragia reciente o
activa o con un defecto conocido de la hemostasia).
Salvo en estos pacientes, el tratamiento con heparina
no debe esperar a la confirmacién diagndsiica (MIR),
siempre se puede interrumpir dicho tfratamiento si no
se confirma el diagnéstico.

MIR 95 FAMILIA (3884) Uno de les sngu-emes ofirmaciones es Io

correcta respacto al i nticoagulante en el

tromboembolismo pulmonar. Seﬁdlela:

1. Es preciso hacer un estudio previo de la coagulacién.

2. No debe hacerse ¢ menos que se disponga de una gemma-
grafic de perfusién sugerente.

3. Debe demostrarse al menos la presencio de flebotrombosis.

4. Lo PoO, debe ser inferior a 55 mm Hg.

5. Basta con tener un clio grado de sospecha basado en los
dates clinicos y de laboratorie rulinaries.*

MIR 98 (5681): Mujer de 35 afos en fratamiente con anticon-
ceptivos orcles que ocude a Urgencias por disnea. A la explora-
cion se defecta disminucion del murmullo vesicular en base de
hemitérox derecho y T de 37,8°C. El ECG revela 1 gggicardig
sinusal y en la Rx de térox se observa derrame pleurol derecho
sin condensaciones parenquimatosas. La toracocentesis demues-

tra liquido serohemorrégico con pH 7.33, proteinas 3.6 g / dL,
gluc. 78 mg / dL, LDH 320 Ul / L, Gram y Zielh negativos, ANAs
negativos y ADA de 7 U / L. 2Qué tratamiento es més oportuno
en este contexto?

Macrélidos.

Insercién de tubo de térox.

Dicumarinicos.

Heparina sédica.”
Corticoterapia.

(Nota: es un fromboembolisme pulmenar).

A

MIR 05 (8066): Hombre de 65 anos de edad que presente de
forma aguda disneq, dolor tordcico pleyritico derecho y hemopti-
sis_moderada. Una gommagrofiac pulmonar de ventilocién -
perfusidn se interprefa como de alfa ilidad d lismo
pulmonar. Una radiografia de térax muestra un derrame pleural
derecho que ocupa menos de un fercio del hemitérox derecho.
Lo foracocentasis demuestra que se trata de un derrame sero-
hemorrdgico. 2Cuél de los siguientes seria el frotamiento correc-

to pora este paciente?

1. Colocar un tube de drenaje tordcico e inicior anticoogula-
cién.

2. Iniciar anticoagulacién con heparina sédica y colocar un
filtro de vena cava inferior.

3. tar con heparine sédica en b
plenas.*

4. Evitar la anticonguloacién y calocar un fillro en vena cava
inferior.

5. Redlizar una arteriografia y después iniciar anticoogulacion.
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« Se controlo con el tiempo de tromboplastina parcial

activada (3MIR), y con el fiempo de coagulacién
(2MIR).

MIR 09 (2171): (112) 2 las siguientes afirm
AMWMME_Q?
Los cumarinicos tienen pocas interacciones farmacolégicas.
2. El tratamiento de la trombocilopenia inducida por heparina
consiste en la disminucién de la dosis de heparina.
3. Los cumarinicos son seguros durante todo el embarazo.

4. El test més utilizado para el control de la heparina no froc-

ion | TT m 1 lastina Parcial
vadal.*
5. El fondaparinux es un nuevo anticoogulante de administra-
cion oral,

e Lo complicacién més frecuente del tratamiento con
heparina es la hemorragio (MIR). Si aparece wna
hemorragic durante el tratamiente con heparina de-
bera odministrarse sulfato de protaminag (MIR). Otra
complicacién frecuente es la trombocifopenia (MIR).

c. ANTICOAGULACION CON DICUMARINICOS

e Se debe superponer el iratamiento con heparina y di-
cumarinicos durante al menos 5 dias, que es el tiem-
po necesario para que los anticoagulantes crales al-
cancen su efecto maximo.

* Posteriormenie se suspende la heparina y se adminis-
tfrarén dicumarinicos por via oral de 3 @ 6 meses
{2MIR), para prevenir recurrencias de fromboembolis-
mo.

® Se controlan con el tiempo de protrombina (3MIR), o
con el cociente internacional normalizado (INR, MIR).
El objetivo es prolongar el tiempo de protrombina has-
ta alcanzar un INR entre 2 y 3 (MIR}.

MIR 95 FAMII.IA (3893) Dumnte el periodo post-o grngng por
mbo-

sédica LV. du-

rante 10 dias y se ancuentra sin molestias 2Qué conducta terap.

éutica seguiria Vd. a partir de este momento?

1. Continuar tratamiente con aspirina.

2. Proseguir tratamiento anticoagulante con dicumarinicos por

espacio de 3 a 6 meses.*

No es preciso mantener tratamiento alguno.

Mantener la heparinizacién 4 semanas mas.

. El tipo de tratomiento dependerd de lu severidad del acci-

dente embdlico previc.

e El ontidoto es lo vitomino K. Ante una hemorragio
grave, el tratomiento se realizaréd con crioprecipita-
dos, plasma fresco congelado (PFC) o Faclor VIl re-
combinante.

e los onticoogulontes orales estén contraindicados du-
rante el embarazo porque pason la borrera placenta-
ria aumentando el riesgo de defectos fetales (MIR).

e £l tratamiento con anticoagulantes es vna contraindi-
cacién absoluta poro utilizacién de DIU (MIR).

e Inhiben el efecto onticoogulonte de los dicumarincos
los anticonceptivas oroles (MIR), la rifampicina (2MIR),
los barbitaricos {MIR), y la difenilhidantoina (MIR).

d. TRATAMIENTO EN LA EMBARAZADA

® La administracidn de anticoagulantes orales (warfari-
na) duranfe lo gestocién puede cousor defectos
congénitos, hemorragios en neonofos o en felos,
muerte infrauterina y aborto. No deben, por lo fanto,
administrarse anficoagulantes orales durante la gesta-
cién (2MIR). El fratomienfo correcto seria heparina 1.V,
continua hasta la fase precoz del parto, revertir los
efectos con profaming, confinuondo con heparina a
las 2 — 4 horas post-perto y warforina en dias poste-
riores (MIR) o heparinas de bojo peso, con contrel de
dosis.

MIR 95 FAMILIA (4076): El tratomiento de la trombosis venosa
profunda con anticoagulantes, durante el embarazo, puede dar
lugor a complicaciones graves, siende més conveniente lo Uﬁ[j
zacién de heparina de baojo peso molecular. Senale, de los si-
guienfes, cudl es la base de esa conveniencio:

1. Los derivados cumarinicos pason a trovés dg7u placenia
aumentando el riesgo de defectos fetales*

2. Lo heporina es més facil de administrar que los derivados
cumarinicos.

3. El control del efecio anticoagulanie de la heparina es més
facil y su neutralizacién muy rapida mediante sulfato de pro-
tamina.

4. Lo heporino de bojo peso molecular es méas econémica que
los dicumarinicos.

5. Lo dosificacion de los derivados cumarinicos es dificil durante
el emborozo.

MIR 96 FAMILIA (4419): En una paciente de 25 ofios de edad,

gestente de 30 semanas, se hace el diagnéstico firme de embo-

lismo pulmonar. 2Cudl es la aclitud correcta, entre las siguien-
tes?

1. Inicier de inmedicto tratomiento con Warfaring oral, inducir
el parto y confinuer el tratamiento & meses.

2. Esperar, ¢in tratamiento, al parie espontdneo, comenzar con
Warfarine oral en el post-parto inmedioto y maontenerla &
meses.

3. Realizar tratamiento sintomdtico hasta el parto, comenzar
con Heparina LV. en el post-parfo inmediato, cambiar o
Warfarine o los 7 dias y mantenerla 6 meses.

4. Inicigr trotamiento con Heparino LY. continua hgsta |a fase

r rt evertir los efectos con Protamin fi-
nuando con Heparino a los 2 — 4 horas post-parto v Warta-

rinc en dios posteriores.*

5. Iniciar Heparina LY. inmediatomente, mantenerla durante 7
dios y sustituirla por Warfarina, independientemente de
cuando se produzea el porto, y mantenerla durante 6 meses.

MIR 10 (9380): Muier de 25 aios gestante de 9 semanas. Acude
a Urgencios por presentar lumefoccién de la pantorrilla izquier-
do Qe dos dins de evolucién. Eco-doppler venose de miembros
in 3 na poplitea femoral rficial
fgmorol profunda_del miembro inferior izquierdo por material
ecogénico con male compresibilidod de dichos vasos. 2Cual
seria ol fratamiento més adecuado?
1. Hepormo de bojo peso molecular solapada con dicumari-
nicos al menes los 5 primeros dios, hasta obtener INR entre
2 y 3. Después. dlcumorimcos solos.
2, Sélo heparing o_molecular mientras dur
20 sondo a dicumarinicos ir o si es
ciso prolongar el tratomiento.*
Sélo dicumarinicos desde el principio.
Fibrinolisis con activador fisular del plasminégeno (1PA).
Los anticoagulanies estén contraindicados en el embarazo.
Sélo medias de compresion fuerte.

bl ool

e. S| ESTA CONTRAINDICADA LA ANTICOAGULACION:
Interrupcion quirdrgica de la cova inferior con un filtro o
clip (ZMIR]. También se recomienda en los pacientes con
fromboembolismos recidivantes o pesar de los antficoagu-
lontes, o cuondo la presencio de un sengrado aclivo con-
traindica lo anticoogulacién.

Los inconvenientes de este fratamiento son:

e Dejon posar émbolos de tamafio pequeno-
moderado.

* Pueden provocar una frombosis de vena cava infe-
rior, generando un gran edema en los miembros in-
feriores.

¢ Son un "nido” pora la formacién de nuevos trombos
y émbolos.
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XIV. ENFERMEDADES VASCULARES PULMONARES

MIR 92 (3312): Un paciente con un ulcus songrante presenta un
cuadro de iromboembolismo pulmonar y irombosis venosa ilia-
ca. 2Cudl debe ser el tratamiento?

|. Anticoagulantes.

Fibrinoliticos.

Ligadura guir¢rgica de la vena femoral.

Interrumpir la vena cava con un filiro de Greenfield.*
Trombectomia iliaca y tratomiento con anticoagulantes.

i oo

MIR 97 (5186): Mujer de 46 ancs ingresada por ulcus duodenal
sangrante que, en el tercer dio de ingreso, es diagnosticada de
frombosis venosa profunda y tromboembolismo pulmonar. 2Cuél
seria su actitud?

Colocar filtro de cava.*

Administrar heparina sédica intravenosa.

Administror heparina de bajo peso molecular subcutanea.

Aplicar compresién eldstica de miembros inferiores.

Administrar anticcagulontes orales.

U\hWN—'

Cotétar
irtroducido o
través de ko veno
yuguler interne

Ot oniharmse

TR

Si msia confraindicada la anficoagulacion en un romboembolismo, el
fratamiento es Jo colocacién de un fillro en la vena cova inferior.

f. TERAPIA ADYUVANTE
« Alivio del dolor. Los farmacos preferidos son los AINES.
o Dobutamina: Es un inotrépico y vasodilatador pulmonar,
indicado en casos de fallo del VD y shock cardiogénico.
C. TROMBOEMBOLISMO SEPTICO

Antibidticos. Puede requerir ligadura venosa o interrupcién com-
pleta de la vena cava.

Es...

Fibrinolisis con estreptoqui-
nasa, uroquingsa o r1PA
(MIR).

Anticoagulacién con hepa-
rina,

El tratomiento de eleccién de...

Embolismo pulmonar masive

Embolismo pulmonar submasivo

Filtro en la veno cava infe-
rior (2MIR).

Antibidticos y ligadura de la
vena cava inferior,

Embolismo pulmonar cuando estd
contraindicade la anticoagulacién

Embolismo pulmonar séptico

El métodc de control

de la terapéutica con... B

Tiempo de Tromboplastine Parcial

Heparina Activada (3MIR).
Tiempo de coagulacién (ZMIR).
Dicumarinicos Tiempo de Protrombina (3MIR].

Anticoagulantes Antidoto
Heparina. Protamina (MIR).
Anticoagulantes orales. Yitomina K.

1.7. Pronéstico

* Lo iosa de morfolidod del TEP es del 10% y se debe o dis-
funcion progresiva del veniriculo derecha con compromiso
hemodindmico (MIR) o a desaturacién severa.

* Lo mayoria de los muertes {90%) ocurren antes de que el
diagnéstico pueda ser confirmado y el retomiento instaura-

do.

MIR 10 (9306) Pregunto vinculado a lo i imagen n°6. ¢Cydl es la

Shock séptico.
Disfuncién progresiv
Hemoptisis masiva.
Infarto agude de miccardio.
Hemorragia cerebral,

2. Cor pulmonale

*

el ventriculo derecho.

bl

2.1. Concepto y etiologia

Hipertrofia o dilatecién del ventriculo derecho secundaric o:

e Enfermedad primaric pulmeonar: El foctor més imporfante
en lo producciéon de hipertension artericl pulmonar es la
hipoxia alveolar (MIR).

* EPOC. En lo bronquitis, el cor pulmonale es mas frecuen-

fe que en el enfisema, donde, en los cuscs que oparece,
es normalmente un fenémeno terminal |MIR).
Bronquieciasias.
Mucoviscidosis, que es la causa mas frecuente de enfer-
medad pulmeonar cronica en la infancia (MIR). La ofecto-
cién cardiovascular que se ve con mas frecuencia en lo
fibrosis quistica de pancreas es el cor pulmonale crénico
(MIR).

o Enfermedad pulmonar intersticial.

e Enfermedad de lgs arterias pulmonares: embolismo pulmo-
nar de repeticién, hipertension pulmonar primaria, vasculi-
tis, drepanocitosis, efc.

e  Mecénica ventilatoria insuficiente: cifoescoliosis (la compli-
cacién més grave de un nifio con cifoescoliosis importante es
el desarrollo en su vida adulta de un cor pulmenale con insu-
ficiencia cardioca derecho, MIR), enfermedades neuromus-
culares, obesidad intensa, sindrome de apnea del sueio,

ic.




En los pacientes con enfisema, el cor pulmonale no es frecuente y,

cuando aparece, es normalmente un fenémeno terminal. (3+)

La cifoescoliosis puede provecar una insuficiencia respiraioria restrictiva y
asociarse con cor puimonale.

~ MIR 00 (6899): En un enfermo de 5 afies que presenta un

escoliosis tordcica derecha de 120°, 2cuél puede ser la patologio
. mas grove que pueda presentar en lo vi ta?

1. Deformidad y giba costal.

2. Poroplejio.

3. Cor pulmonale e insuficiencia cardioco derecha.®

4. Hipercifosis.

5. Dolor introtable.

2.2. Epidemiologia

2.4. Clinica

~ Lo presentan el 50% de los pacientes fallecidos per EPOC y 10 -

30% de los ingresos cardiolégicos,

2.3. Patogenia

e La vasoconstriccion pulmonar provoco hipertensién pulmo-
nar y ésta produce el cor pulmonale. La hipoxia alveolar es
el estimulo mas potente para lo vasoconstriccion pulmonar y
es la cousa més frecuente de hipertensién pulmonar. La oxi-
genoterapia en el cor pulmonale intento evitar la vasocons-
triccion por hipoxia alveolar. El objetive es mantaner una
Pa®;, de mds de 60 mm de Hg.

» En el cor pulmoncle agudo predomina la dilatocién del
ventriculo derecho. En el cor pulmonale crénico predomina
lo hiperfrofia del ventriculo derecho.

* El cor pulmonale puede estar compensado, o descompen-
sado (con insuficiencio cardiaca derecha).

Shunt

2 &

Altura
Hipaventilocion

i

o= o™ ]
t S - )

I Sobrecorgo ventriculo derecho

Alteracion V/AQ

Yosoconsinccion hipoxica

HTP y Cor puimonole

D xwn bacabn VIR Awria Y08

Patogenia dei Cor pulmenale crénico.

A. COMPENSADO

El sintoma inicial mas frecuente en la hipertension pulmonar es la
disnea de esfuerzo. Oliguric, edemas, angino, sincope, latido
xifoideo amplio, refuerzo del segundo ruido, chasquido de eyec-
cién, gelope derecho por tercer y cuarto ruidos, soplos de insufi-
ciencio tricuspidea y pulmonar, prominencio de ondas o y v en
pulso yugular.

B. DESCOMPENSADO (INSUFICIENCIA CARDIACA)
Hepotomegalio, onasarco, cionosis, gran ingurgitacién yugular.

Dilatacidn yugelar en un paciente con fromboembolismo masivo y Cor
Pulmonale agude.

@ Curso Intensiva MIR Asturizs 2005

Signos de insuficiencia cardiaca derecho en un paciente con Cor Pulmo-
nale descompensado: hepotomegalia, edemas e ingurgitocién yugulor.

2.5. Métodos complementarios

A. ECG
Hipertrofio y dilatacién de ventriculo derecho. En el Cor Pulmo-
nale agudo, por tromboembolismo masive, hay dilatacion y no
hipertrofia.
B. RADIOLOGIA DEL COR PULMONALE
a. AGUDO: Cardiomegalio, parénquimo pulmonar traslici-
do (hipovascularizacion), lineos de Kerley, derrame pleu-
ral (MIR).
b. CRONICO: Agrandomiento del orco pulmonar (MIR).

Hipovascularizacion de los compos pulmonares.
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C. GASOMETRIA, ESTUDIOS HEMODINAMICOS, ECOGRAFIA
BIDIMENSIONAL, ESTUDIOS ISOTOPICOS

Hipoxio (MIR). Hipertrofia del ventriculo derecho (MIR). Hiperfen-
sion pulmonar precapilar (MIR). Presion de enclavamiento normal
(MIR). Onda o prominente en el pulso venoso (MIR).

2.6. Tratamiento

3.5. Métodos complementarios

A. EN EPOC

Oxigenoterapia confinveda un minimo de 15 — 16 horas / dia
(2MIR), paro evitar la vasoconsiriccion hipéxica (MIR). Esté indi-
cada en lo insuficiencio respiraforia crénica hipoxémica con PaO,
inferior a cierto limite (MIR) (55 mm de Hg., o entre 5% y 55 mm
Hg cuondo coexiste cor pulmonale, hipertension pulmonar,
arritmias cardiacas o poliglobulia).

B. EN INSUFICIENCIA CARDIACA ASOCIADA

Diela pobre en sal, diuréticos.

Lo digoxina debe administrarse con cuidado [sus efectos téxicos
aumentan con la hipoxemia, la hipercapnia, lo hipopoiasemia y
la ocidosis, por lo que el cor pulmonale crénico favorece la in-
foxicacién digitalica (ZMIR), y es de dudosa utilidad en el cor
pulmonale (MIR).

C. PROFILAXIS DEL TROMBOEMBOLISMO

Anticoagulantes orales.

MIR 97 FAMILIA (4926): En los pacientes con “cor pulmonale” es

cierto que:

1. La causa més comin es la fibrosis pulmonar.

2. El pronéstico es relativamente buenc si lo cousa es la sar-
coidosis pulmonar.

3. La oxigenoterapia resulta ineficaz o largo plazo.

4. La digoxina es de dudosa utilidad.*

5. Los vasodilotadores son muy eficoces.

MIR 97 (5206): 2Cud! de los siguientes circunstancios NO au-
mgnfo el riesgo de intoxicacién digitélica?

Hipopotosemio.

Hipomagnesemia.

Hipercalcemia.

Hipertiroidismeo.*

Insuficiencia respiraforia.

CAlr o8 B B

3. Hipertensién pulmonar primaria

Se denomina Hipertensién Pulmonar a aquello situacién hemo-
dinémico que cursa con uno presion media en la Arterio Pulmo-
nar >25 mm de Hg en reposo.

3.1. Epidemiologia

Es més frecuente en mujeres jovenes (MIR) (3° -
primaria: 1 — 2 cosos por millén de habitantes.

3.2. Anatomia patolégica

4% décadas). HTP

Afectacion de los arteriolos del pulmdn: disminucién de su
nomero [con empobrecimiento de la red vascular pulmonar),
gran hipertrofia de la media (hipartrofia muscular), fibrosis de lo
infima, arteritis con necrosis fibrinoide y presencio de lesiones
plexiformes [MIR) (dilatacion arteriolar segmentario, en cuyo
interior se aprecia una formacién angiomatosa con canaliculos
tapizados por células endoteliales).

3.3. Patogenia

El diagnéstico de hipertensién pulmonar primaria se establece
por exclusion de ofras causas conacidas de hipertensién pulmo-
nar (MIR).

A. RADIOLOGIA

Hipertrofia del ventriculo derecho y de lo arteria pulmonar. Hi-
perclaridad de los campos pulmonares.

B. ECG, ECOCARDIOGRAMA

Crecimiento de auricula y venfriculo derecho. Insuficiencia tri-
cuspidea. ;

C. HEMODINAMICA

El gasto cardiaco es normal o estd ligeromente reducida (MIR).
Hipertension arferial pulmonar precapilar. La presion capilar
pulmonar, o presién en cuia (“wedge”) es normal (MIR).

MIR 92 (3339): En la Higertensién Pulmonar Primoria uno de los

siguientes enunciados es FALSO, 2cudl?

1. El diognéstico se establece por criterios de exclusién de ofras
causas conocidas de hipertensidn pulmonar.

2. Lo edad mds frecuente a la que se establece el diagnéstico en
la mujer asté entre la tercera y cuaria décadas.

3. Suvelen existir criterios de hipertensién pulmoner tanto ra-
diolégicos como electrocardiogréficos,

4. E gosto cordioco es normal o estd hgerumeme reducido.

5 on Aa’ (" ") esté elevada.*

D. BIOPSIA PULMONAR

Los patrones mas frecuentes consisten en una arferiopatio
plexogéna, osi como una arferiopatia trombética.

E. GASOMETRIA

Hipaxemio corregible con oxigeno. Hipocapnia (MIR).

F. DIFUSION

Disminucién de lo copocidod de difusién del monéxido de carbo-
no (DLCO) (MIR).

MIR 00 FAMILIA (6498): Uno mujer fumadora de 45 anos, con-

sulta por disneo progresiva. La gosometria detecta Hjmmm
corregible con oxigeno, hipocapnia y disminucién de lo capeci-
dad de difusion del monéxido de carbono (DLCO). 2Cudl de las
siguientes patologias es lo més probable?

Proteinosis alveolar.

Comunicacién inter-ventriculor.

Hipertensién pulmenar.®

Neumonia obstructiva.

Atelectosia tumoral.

Noto en el resto de los opciones de esto pregunta la hipoxemic no se
corrige con oxigeno, porgue el mecanismo fisiopctolégico que la produ-
ce es un “shunt” o corocircuito. En lo enfermedod vescular pulmonor
(hipertensién pulmonar, romboembolismo), ko hipoxia se debe o altera-

cién del cociente ventilacidn / perfusion, y si se corrige con oxigeno al
100%.

3.6. Diagnéstico diferencial

S A=

Leslén aln no definida del endotelio vascular que determina:

Menor capacidod de mantener el fono vaosomotor relajado.

s Reduccién de lo luz voscular por hipertrofia de lo capa media
y proliferacién de la intima.

e Estado procoagulante en el interior del lecho vascular pul-
monar que predispone a la frombosis in situ.

3.4. Clinica

Inicialmente, sintomas inespecificos (hiperventilacién, molestias
en el térax, onsiedad, debilidad y fatiga). Més tarde: disnea
(MIR), y dolor precordial.

Hipertensién pulmonar secundaria a otras enfermedades (ver
tabla).

Cousas de hipertension pulmonaor crénico secundaria: {Harrison)

Circulocion fefal persisiente.

Cardiopatia congénita.

Valvulopatia cardicca (ZMIR).

Enfermedad miocardica primario.

Enfermedad tromboembdlica pulmonar (MIR).

Enfermedad pulmonar obstructiva (MIR).

Enfermedad pulmonar intersticial [MIR).

Hipoxemia artericl con hipercopnia (MIR).

Enfermedeod colégeno-vascular (2MIR).

10. Enfermeded parasitaria con afectacién pulmonar (MIR) [esquis-
tosomiasis).

11. Anemia de célulos falciformes [MIR).

12. Drogadiccién por via intravenoss (MIR).

13. Enfermedad pulmenar grenulomatoso.

14, Hepetopatia crénica (MIR).

15. Estenosis de la arteria pulmonar.

16. Hipertensidon pulmonar venosa.

17. Ingestidn de fumarste de aminarex.

000750 Qv TSP 00 Kot



La Hipertensién pulmonar se puede clasificar en 5 grupos, cada
- uno de los cuales tiene varios subgrupos:

3.8. Tratamiento

1. HT Aderial Pulmonar. A. TRATAMIENTO MEDICO
2. HT pulmonar debida a enfermedod del corazdn iz- Los pacientes que estdn en Close Funcional | (ossntoméhcos) no
quierdo. se tratan. En el resto (CF I, Il y V) se realizan los siguientes
3. HT pulmonar con enfermeded pulmonar y/o medidas:
hipoxemia. * Oxigenoferapia continua (24 horas) domiciliaria, de forma
= 4. HT tromboembélica. que se manlenga una saturacion de O, >%20 %. Algunos
5. Misceldnea. pacientes requieren flujos de hasta 15 litros / minuto,

El diagndstico de HT Puimonﬂr 1% @ realiza por exclusién de otros
cousos de hipertension pulmonar,

MIR 96 FAMILIA [4632) Todos los trastornos siguientes pueden °

Anticoagulacién oral con Warfaring © Acenocumarol, man-
teniendo un INR entre 1,5 y 2,5. Las mds beneficiadas con
esta medida son las idiopéticas, los tromboembélicas y las
debidos a cologenosis (esclerodermio, lupus y artritis reuma-
taide).
Diuréticos para disminuir los sintomas y signos de insuficien-
cia cardioco derecho. Se usan por el siguiente orden:

1. Del asg: furosemida, forasemida. ..

2. Espironoloctona |es un ahorrador de K*). Este diuréti-

co estd especialmente indicado pare esto potologia.

3. Tiazidas: hidroclorotiazida, clortalidone...
Digoxina (sobre toda si esta en fibrilacién auricular).
Calcio - antagonistes (dilfigzem, nifedipine, amlodipino) o
dosis altos. Sélo se dan si le prueba vosodiletadora ha side
positiva. En estos casos han demostrado un aumento de la
supervivencia.
Si con estas 5 medidas previas no mejora la sintomatelogia,
actuaremos en funcién de su Clase Funcional:

ro rtensid , EXCEPTO uno. Sendlelo: Clica Pinaional T
_ 1. Drogadiccién por vfa miravenosa 2 —LL . i *
2. Anemia de células falciformes. . mb‘m—@—lgmgﬁ sildengfilo, Tada-
- 3. Enfermedad parasitaria con ofectacién pulmonar. y Yardenafilo. Se inicia con 20 mg / 8 horas y ss
4 Hopalopofio Snios; va subiendo hasta 60 — 80 mg / 8 horas. QIO
% Plrkuiat Hopdnica idi * Nunco se deben asociar con nitralos, por riesgo de

& ' ﬁ.:wmmm
Célulus falciformes. Lo anemio de célulos falciformes puede provocar
hipertensién pulmonor.

hipotensién (precaucién en cordiépatas).

2. Inhibidores del r ndotelina: ¢ este grupo
pertenecen el Bosentan y Ambrisentdn. Bosentén es
hepatotéxico y es preciso vigilar las transaminosas
mensualmente. Si aumentan al friple de su valor nor-
mal, se recomienda abandonar ese férmaco.

Sélo se usard un farmaco de cualquiera de estos dos
familios. Por mctivos econdémicos, se prefiere comen-
zar con los primeros.

- Clase Funcional Ill y IV:

1. Prostaciclinas: Epoprostencl i.v., Treprostinil subcuta-
neo o lloprost inhalado coda 3 — 4 horas o i.v. El ma-
yor inconveniente de esta familia es su corta vida me-
dia, que obligo o hacer administraciones muy fre-
cuentes. Usaremos sélo una de las fres.

Si con las 5 medidaos iniciales més la correspondiente a su
Clase Funcional el paciente sigue con sintomas, se pueden
dar asociodos dos de los fres Oltimas familios {Sildenafilo +
Bosentén, Ambrisentan + lloprost, Tadelofilo + Epoproste-

nol...efc.).
3.7. Prondstico = En caso de persistir con disnea, a pesar de tratamiento
~ — maximo, valoraremes el frasplante.
_»  La evolucién se caracteriza por el empeoramiente progresi- e La hipertensién pulmonar tromboembélica crénica (grupo 4)

vo o pezsar del tratamianto.

~ & Prueba de la marcha: consiste en medir la distoncio que
puede recorrer a pie durante 6 minutos.

e > 500 metros: Bajo riesgo (buen prondstico).

s 350 - 500 metros: Riesgo moderado.

¢ < 350 metros: Alto riesgo (mal pronéstico).
s Pr ilat : se realiza un caleterismo de la
= arteric pulmonar y se mide lo presién en ella {en situacién
basal). Después aplicamos un férmaco vasodilatador {Oxido
nitrico inhalodo, Epoprostenol i.v. o Adenosing i.v.) y volve-
mos a medir lo presién. La prueba se considera posifiva si

cumple los dos criterios siguientes:
- 1. Lo presidn media después del vasadilaiodor es < 40
mm de Hg.

2. Lo presidon media desciende mds de 10 mm de Hg de
- su valor basal.
» Lo pruebo vascdilatadora tiene implicaciones en el prondsti-
co y en el tratamiento. Si es positiva, implica mejor prondsti-
o co.
*  Sin iratamiente, tiene una supervivencia media de 2,5 afos.

se puede beneficiar de tratomiento formacolégico con Roci-
guot (un nuevo tarmaco disponible desde 2.014).

Tratamisnto

Diuréticos.

<

2 Cuoo Inesoine MIR Asasies 2004
Hipertension pulmonar primario.
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XIV. ENFERMEDADES VASCULARES PULMONARES

CLASIFICACION FUNCIONAL
NEW YORK HEART ASSOCIATION.
o CLASE |: Asintomaticos con aclivided fisica habitual.
o CLASE Il: Sintomas sélo con lo actividad hobitual.
» CLASE |lI: Sintomas con cdtividad minima, pero asintomdticos
en reposo.
e CLASE IV: Sintomas en reposo.

B. TRATAMIENTO QUIRURGICO

En quienes no mejoran con trotamiento médico y en aquellos con
fallo del VD debe planiearse el trasplante pulmonar (en princi-
pio, no suele ser necesario trasplantar también el corazén).

Esta patologla no parece recurrir en el pulmén transplantade.

MIR 99 (6231) Una paciente diognosﬁcodo de w

Imonar primari 11l minima r
Lmt@wemmm‘mmmmmmm
pno introvenosa. éCuél es, entre los siguientes, el tratamiento
médico de eleccién?

Prostaciclino.

3

Diltiazem.
Carvedilol.
Nitratos.

D ot L e e

MIR 04 (B005): Todas las substancias que a confinuacién se
enumeran fienen la accion fisioldgica gue se indica en cada coso
SALVO una. Sendlela:

Endotelina — vasoconstriccion,

Péptido intestinal vasoactive — vasodilatacién.

Serotonina - vasoconsiriccion,

Prostaciclina — vasodilatacién.

Oxido nitrico — vasoconstriccién.* (Note: vasedilatador)

4. Vasculitis pulmonares

4.1. Granulomatosis de wegener

A. ETIOLOGIA

Desconocida.

B. EPIDEMIOLOGIA

Es la mas frecuente de todas los vasculitis que afectan tipicamen-

ta al pulmén.

C. ANATOMIA PATOLOGICA

o Vasculitis granvlomotosa necrotizante (MIR}, que afecte o
arterias y venas de pequeiio calibre |MIR), del fracto respiro-
torio superior e inferior y los rinones.

*» Granulomas epitelioides yuxtavasculares (MIR), intra y extro-
vasculares, con necrosis central,

s Recientemente se ho descrito una formao limitada, sin ofecta-
cién renal (MIR).

il el

MIR 04 (7845): 2Cudl de las siguientes afirmaciones en relacion

con la gnismzdgd_ds_sgm es Eﬁ.&?

T liti mi f v
med:ana calibre.* ML. ofecta o Ios vasos de pequeno calibre).

2. En ausencio de tfrotamiento cursa de manera progresiva y
con frecuencio mortal. (Nota: 5 meses de supervivencic media
sin fratemiento, desde la aparicién de la afectacién renal).

3. Presenta con frecuencia afectacion renal, que es histolégi-
camente indistinguible de la glomerulonefritis necrética con
semilunas. (Note: GMN focal y segmentaria que puede evolucio-
nar o una GMN répidomente progresiva con formacién de semilu-
nas;.

4. En presencia de afectacién pulmonar y/o renal, el uso de
ciclofosfamida via oral es casi siempre imprescindible para
obtener un buen control de lo enfermedad.

5. Se osocia a la presencia de anticuerpos anticitoplasma de
neufrofilo (ANCAS) con patréon de inmunofluorescencia de -
po citoplasmico.

M

,
© Course fricrnd vw ML Ascorian 20008

Gronulomatosis de Wegener.

. CLINICA

e Lo formo més frecuente de comienzo es como afectacion de
las vios respiratorias superiores. La sinusitis es el sinfoma
mas frecuente de presentacion (rinorrea purulenta, MIR, obs-
truccion nasal, efc.). Pueden presentar epistoxis, destruccién
del tabique nasal con nariz en silla de montar (MIR), ofitis —
medic (MIR], sordera, disfonia, estridor,

e Tos (MIR), disnea, hemoptisis (MIR).

Mononeuritis miltiple.

Glomerulonefritis con rapido evolucién a insuficiencia renal

(2MIR}). Muerte por insuficiencia renal (es lo mas frecuente).

o

Rinorrea
purulenta

R % 'flln
Nédulos pulmonarest |

|
N / C-ANCA! |\
ial rei | |

|
! |
/ S e ||' \
Ciclofosfomido A \

HVSG 3

Granulomatosis de Wegener,

Proteinuria

MIR 92 (3257): Podemos encontrar lesiones destructivas del

tracto respirotorio superior en todas las siguientes enfermedades

E

Mastocitosis.”
Granulomatosis de Wegener.
Reticulosis maligna.
Actinomicosis.

Sarcoidosis.

B 43 kY=



MIR 93 (3433): En un varén de 60 afios de edad con ofitis me:

dia, infiltra Imonare lares_mihiples e insuficie
renal répidamente progresiva, 2cuél es al diagnastico mas pro-
boble?

—
.

Crioglobulinemia mixta esencial.
2. Vasculitis de hipersensibilidad.
3. Gronulomatesis de Wegener.*
4. Sindrome de Churg-Sirauss.

5. Panarteritis nodosa.

MIR 97 (5257): 2Cudl seria el diagnéstico entre los siguientes, a
considerar de entrada, en un varén de 65 ohos con ostenia
- inten: hemoptoic isodios repetidos de sinusitis
lgg;ﬂ itosis y Qrotemuru a?

Lupus eritematoso diseminado.
Artritis reumatoide.

Panarterifis nodosa.
Gronulomatosis de Wegener.*
Angeitis de Churg-Strauss.

Oa W=

MIR 98 FAMILIA (5450): Todas las enfidades siguientes PUEDEN
ser _couso del llomado sindrome de hemorragia alveolar,

Enfermedad por anticuerpos anti-membrancg basal.
Lupus erifematoso sistémico.

Cranyloma eosinéfilo.*

Hemosiderosis pulmonar idiopatica.
Granulomatosis de Wegener.

O B 1

E. METODOS COMPLEMENTARIOS
a. RADIOLOGIA:
Nédulos y/o masas pulmonares multiples, bilaterales con
tendencia o cavitar (es lo més frecuente, MIR), hemorra-

gia pulmonar, derrame pleural, atelediasia, neumonic.

Enfermedad de Wegener. Nédulos cavitados.

MIR 90 (2741): 2Cual de los siguientes es el hallozgo radiolsgi-

co mds frecuente en la granulomatosis pulmonar de Wegener?
. Derrame pleural.
Atelectasias segmentarias.
Adenopatia hiliar.
Infiltrados focales.

Nédulos multiples.*

Uk W N =g

b. BIOPSIA PULMONAR
Lo biopsia pulmonar es lo biopsia de mayor rentabilidad
diagnéstica en esta enfermedad (MIR), ya que en las le-
siones de los vios respiroforias superiores no se suele
demastrar la vasculitis.

MIR 91 (2860): La mayor rentabilidad diagnéstica en la gronu-
Enfermedod de Wegener. Se observon dos nddulos pulmenores (flechas), |omo.1?S|s de Wegener la iene la biopsia de:
uno en cada pulmén. El del pulmdn izdo esta cavitado. Rinén.
Mucosa noso - sinusal.
Piel.
Pulmén.*
Mdsculo,

L 2b 8 o Fae

¢. ANTICUERPOS ANTICITOPLASMA DE NEUTROFILO

(ANCA):

Elevados (4MIR). Los anticuerpos més especificos de la en-
fermedad de Wegener son los que producen un patrén de
inmunofluorescencia citoplasmdatico (ANCA-c, SMIR). Son
Otiles para el diagndstico y para seguir lo actividad de la
enfermedad y lo respuesta al tratamiento. No se ha de-
mostrado que tengan un papel en lo patogenio de la en-
fermedad.

Enfermedad de Wegener.

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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ANCA. Los ANCA-C son tipicos de lo granulemetosis de Wegener (4MIR),
Los ANCA-P son mucho més frecuentes en lo poliarteritis microscépica
que en la PAN clésica (MIR).

MIR 91 (2855): Los anticuerpos aniineutréfilo se encuentran con
mayor frecuencia en:

1. Lupus Eritematoso Sistémico (LES).

2. Enfermedad de Churg-Strauss.

3. Sindrome de Reiter,

4, Granulomaotosis de Weggener.*

5. Enfermedad de Behget.

MIR 94 (3671): 2Cuél seria el diagnéstico més probable en un

pacienfe de 55 aios, que comienza con sintomas de gtrgca

nasal i6n len rhnna | |nm v

ANCAS" (anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilos tipo C)?

1. Sinusitis purulenta por Hoemophilus.

2. Sindrome de Goodpasture.

3. Gronulomatosis linfomatesa.

4. Granulomatosis de Wegener.”

5. Penarteritis nodosa.

MIR 95 (4196): ¢Qué prueba resulioria més definitiva para el

dnognéshco en un pacueme de 60 ados que presenta smusms
itis_miiltiple, insuficiencia _renal répi

mgn!e progresiva con hemoturia y proteinurig?

Anticuerpos antinucleares.

Anficuerpos anticitoplasma de neutréfilos.*

Anficuerpos antimitocondriales.

Test de Kwein.

. Poblaciones de linfocitos CD4 / CD8.

MIR 98 (5812) \me

lenta, fiebr

merulonefritis régldomegie progresiva. 2Cudl de Ios sngunenfes

hatlazgos &5 mas probable encontrar?

Anficuerpos antinucleares.
nticuer. ticitoplasma d

Niveles descendidos de C3.

Anticuerpos ontimembrana basal glomerular.

Crioinmunoglobulinas.

MIR 99 FAMILIA (6035): Respecio o lo polinderitis nodoge (PAM),

senale cudl de los siguientes afirmaciones es FALSA:

1. Lo lesién vascular es de distribucién segmentaria y se locali-
za sobre todo en la bifurcacién de los vasos.

2. Ri#én y corozén son los érganos mds afectodos.

3. Lo ofectacién hepética es més frecuente en los casos osocia-
dos al virus B o C de la hepatitis.

4, PUEDE aparecer a cualquier adad, pero es infrecuente ea lo
infancia.

5. El 98% de los cosos presento anticuerpos C-ANCA posili-
vos.” (Nota: tienen niveles variables de ANCA-Perinuclecres, no de
ANCA-Citeplasmaticos).

A

neutrdfilo.*

DA WK

MIR 00 (6843): En lo valoracién de un paciente con un sindrome
nefrifico, la presencia de gn_cs&.n.o_qmd_ﬁm_m_ds

neutréfil lasmético (C-ANCA nos
orienta hacia el diagnéstico de:

1. Sindrome de Goodpasture.

2. Crioglobulinemia.

3. Nefritis lgpiza.

4, | is de Wegener.*

5. Porpura de Schénlein-Henoch.

MIR 07 (8617): Paciente de 40 cfios con febricula y sindrome

constitucional (astenia, anorexia, pérdido de peso), que presenta

epistaxis_recurrente con dolor tabi . Se realiza una -

radiogrofia de térax en lo que se oprecion infiltrados pulmanares
nodulares cavitados bilaterales. Se practica una analitica con
estos resultados: 12.000 leucos / mm?® con 68% neutrdfilos
[7.800 por mm?}, 23% linfocitos {2.760 por mm?), 5% monocitos
(600 por mm°) y 1% eosindfilos (120 por mm?), creatining nor-
mal, gnticuerpos anticitoplasma de neutréfilo positivos (C-ANCA).
2Qué entidad sospecharia en este paciente?
1. Poliarterifis Nodosa clésica.

2. Granulomatosis alérgica de Churg-Strauss.
3. is de Wegener."
4. Arteritis de Takayasu.
5. Artritis Reumatoide.
d. BIOPSIA RENAL:

La histologia renal es variable: glomerulonefritis focal y

sagmentario que puede evolucionar a una glomerulonetri-
fis rapidamente progresiva con formacién de semilunas
{2MIR). Protfeinuria (MIR). En la biopsia renal es raro cb-
servai granulomas.
e. ANALITICA
Leycocitosis, elevacién de lo VSG, anemia hemolitica.
F. PRONOSTICO
» MNuy grove. En ausencio de trotomiento curse de monera
progresiva y con frecuencia mortal (MIR) Desde la apari-

¢ién de la afectacion renal, la supervivencia media sin tra-

tamiento, es de 5 meses, y la mortalidad a los dos afies del
90%.

e Con tratamiento, se produce mejoria clinica avidente en el
90% de cosos, y el 75% obtiene una remisién completa, si
bien pueden oporecer recidivas hosto en el 50%.

G. TRATAMIENTO

e En lo eciualidad, el tratamiento de eleccién es lo ciclofos-
famida (7MIR), o dosis de 2 mg / kg por via oral. En el co-
mienzo del tratamiento es importante criadir prednisona
(4MIR) (1mg / kg / dia).

e La ciclofosfamida puede producir cistitis hemorrégica. La
administracidn de ciclofosfamida en is intravenc-
sos mensuales disminuye la toxicidod vesical de este férma-
co (MIR), pero se asocia @ un mayor nimero de recidivas
de Wegener en comparacién con la administracién oral.
Durante el uso de lo ciclofosfamida es necesario realizar,
con frecuencia, recuentos de leucocitos, tratando siempre
de mantenerlos por encime de 3.000, con cifras de PMN
superiores a 1.500.

Enfermedad de Wegener: vasculitis de pequeno calibre. C-ANCA

posifivos [anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilo). Sinusitis, ofec-

tacion pulmonar y renal. Se trata con ciclofosfamida y corticoides.

{17+)

MIR 92 (3295): Una de los ventaios que ofrece la utilizacién de
la ciclofosfamide en megadosis [pulsos) intravenosas mensuales
frente o su administracidén oral y diaria en cierfas enfermedades
autoinmunes, como el lupus erifematoso sistémice o las vasculi-
tis, consiste en que:

Evita lo infoleroncia gasiraintestinal.

Tiene menor foxmldud medulor

Dismi la t

Evita el riesgo de neoplaslus a Iorgo plazo.

Evita la utilizacién de corticoesteraides.

it bR ol



MIR 97 (5264): E! trgtamiento de eleccién de la granulomatosis

- de Wegener es:

N

Azatioprina.
Prednisona.
Ciclosporina A.
Plasmaféresis.

Ciclofosfamida.*

MIR 99 FAMILIA (6168): El tratamiento de eleccién de lo granu-
lmutosas de Wegener es:
D-penicilomina.

Esteroides a dosis altas.
Ciclofostomida.”
Azatioprina.
Metrotexate.

Uy it0 by

 MIR 05 (8105): Paciente de 45 afios de edad acude a consulta
- por un cuadro de 5 meses de evolucion de secrecién nasal puru-

H X racién hemoptoica vy lesio

~ encias. En el control analitico destaca un creatining de 2.3 mq /

dL, y c-ANCAs positivos. 2Qué irafomiento seria el més adecua-

~ do pare nuestro paciente?

Or D

1. Metilprednisolona endovenosa a dosis de 1mg / kg de peso
hasta mejoria clinica.

Mantener en observacién sin fratamiento.

Ciclefosfomide y prednisona.*

Azatioprina y prednisona.

Plasmaféresis y ciclofosfamide.

4.2. Granulomatosis alérgica de Churg-

* Strauss. Angeitis granulomatosa alérgica
A. EPIDEMIOLOGIA

" Es una enfermedad muy poco frecuente (1
- 1.000.000). Afecfa mds frecuentemente o asméticos severos y

- 3 casos [/

antiguos. Es una enfermedad rara en los nines.

© Curso Intensivo MIR Asturias 2004
Vasculitis de Churg-Strauss: antecedentes de rinitis y asma.

" B. ANATOMIA PATOLOGICA

e Vasculitis gronulomatosa pecrotizante (6MIR], de vasos de
mediano y pequeiio calibre, multisistémica, del grupo de la
PAN.

e  Eosinofilia tisulor (3MIR). Granulomas parietales y extravos-
culares (2MIR] con histiocitos (c2lulas epitelioides) y células
gigontes.

e Al contrario que en la PAN clasica, el érgano més frecuen-
temente afectado por esta vasculitis es el pulmén. Lo PAN
clésica no afecta a las arterias oulmonares.

&tmmxmm

Eosindfilo.

Eosindfilos

©Curso Intensivo MIR Asturins 2003

Vosculitis de Churg-Strauss: vosculitis gronuiomatosa necrotizante con
ensinofilia. Gronulomas parietoles y extravasculares.

MIR 90 (2759): La presencia de una vasculitis necrofizante gra-
nulomatosa es el hallozgo patolégico fundamental y caracteristi-
co de:

1. Angeitis leucocitocléstica.

2. Enfermedad de Churg-Strauss.*

3. Periarteritis nodoso.

4. Enfermedad de Kawasaki.

5. Paniculitis lobular.

MIR 91 (2859): 2En el estudio histolégico de qué tipo de vasculi-

fis se observa lo presencia de necrosis e intenso infiltrado eosi-

nofllico, con histiocitos {células epitelioides) y células gigantes?

1. Sindrome de Churg-Strauss (angeitis granulomatosa alérgi-
S-gl.'

2. Panarterifis nodosa.

3. Granulomaltosis de Wegener.

4. Vaosculitis por hipersensibilidad.

5. Arteritis de la temporal {de células gigantes).

C. CLINICA
a. MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS:

A diferencia de la granulomatosis de Wegener, practica-

mente siempre se precede de sinfomas alérgicos (asma,

rinitis alérgica, MIR etc.).

Fiebre, tos, disnea (MIR].

b. MANIFESTACIONES EXTRAPULMONARES:

e Rash cuténeo (2MIR). Nédulos cutdneos (MIR) (70%),
y parpura paipable en las extremidades inferiores.

e Lo afectacién renal es menos frecuente y menos gra-
ve que en la PAN clésica (MIR). Por lo demds, la
afectacion multisistémica (aparato locometor, siste-
ma nervioso periférico, aparato digestivo, etc.) es
muy similor en ambas enfermedades: oclusion coro-
naria aguda, derrame pericérdico, neuropatia perifé-
rica (ZMIR] (63%), hipertension.

e Lo ofectaciéon cardioco justifica la mayoria de los
muertes (39%).

~ Organo més frecuentemente afec-
‘tado:
Pulmén.
Granulomatosis de Pulmén
Churg-Strauss. ?
Sarcoidosis. Pulmdn.

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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XIV. ENFERMEDADES VASCULARES PULMONARES

Infiltrades pulmonares

Antecadantes da rinitis y migratorios no covitados
osma extrinseco, ([6guno més
frecuentemente afectodo).

[- -
) O Brsenin aMIE Ao 2004

Nédulos subcuténeos y Monanauritis Glomerulonefritis
porpura palpable (los miltiple, répidomente progresiva e

menifesiaciones mononeuropatia, hipertension,
extropulmonares més polineuropatia.

frecuentes son los
cuténeas)

Granulomatosis olérgica de Churg-Strouss.

D. METODOS COMPLEMENTARIOS

a. RADIOLOGIA DE TORAX: La radiogrofio de térox puede
mastrar infiltrados (3MIR) biloterales cambiantes, infiliro-
dos nadulares con o sin cavitacién, o patrén intersticial.

b. ANALITICA: leucoditosis, aumento de la VSG, anemia vy,
sobre fodo, una intensa eosinofilio sanguinea (3MIR).

c. BIOPSIA PULMONAR: El diagnéstico se realiza por biopsia
(vasculitis granulomalosa necrotizante con infilfrado tisu-
lar de eosindfilos, MIR).

d. EOSINOFILIA: en el esputo (MIR).

e. ANTICUERPOS:

Suele haber elevacién de los ANCA, pero son paco es-
pecificos.
E. CRITERIOS DIAGNOSTICOS
Los criterios diagnésticos del American College of Rheumatology
pora esta enfermedad son:

o Asma (2MIR).

» Eosinofilio (5MIR), superior al 10% del recuento leucod-

tario.

o Mononeuropatia, mononeuritis miltiple o polineuropatia

{2MIR).

s Infiltrodos pulmonares fugaces (3MIR).

¢ Sinusitis aguda o cronica o veladura radiolégico de los

senos paronasales.

s nfiffracion eosinofilica (MIR), extravascular,

' REGLA NEMOTECNICA

SINDROME DE CHURG-STRAUSS: “AEIOU"
Asma, Eosinofilia, Infiltrados por eosindfilos,

mQnoneuritis miltiple, fUgaces infillrados pulmonares.

MIR 91 (2974): En pocientes con angeitis v aranulomatosis alér-

ico_lenferme hurg-Strauss) el hallaz ori
més caracterisiico, por su frecuencia y utilidad en el diagnéstico
diferencial, as:
Lo trombocitosis.
Lo sosinofilio en sangre periférico.”
La VSG elevada.
La presencia de eosinéfilos en orina.
La onemia microangiopatica.

ke SRR

MIR 96 (4897): Senale qué nefropatia, de las debidas o los
siguientes procesos patolégicos, NO se presento lipicamente
indro ritico agu
1. Enfermedad por anticuerpos antimembrana basal glomeru-
lar.

2. Endocarditis bacteriana aguda.

3. MNefropatio por analgésicos.®

4. Granulomatosis alérgica.

5. Poliarteritis nodosa microscépica.

MIR 96 (4645): Una mujer de 45 afios consulto por fiebre, dis-
nea, tos, rash cutdneo, diarrea y disminucién de sensibilidad en
la pierna derecha, de dos meses de duracién. Tiene anteceden-
tes de rinifis y asma con control dificil desde hace 15 afos; sigue
fratamiento con corficoestercides orales frecuentemente, con
buena respuesto. En lo explorocién presenta nddulos subcuténe- -
0s en superficies extensoras de miembros superiores, sibilancios
en la auscultacion respiratoria y déficit sensitivo en pierna dere-
cha. En el hemogroma presento: hematocrito 36%, leucocitos
12.500 con un 38% de eosindfilos; M@gﬁm
de orina son normales. En la radiogrofia de térax, se aprecian
infiltrados alveolares parcheados. 2Cudl de los siguientes dia-
gnosticos es el mas proboble?

1. Granulomatosis olérgica de Churg-Strauss.*

2. Neumonia eosinafilica crénica.

3. Sindrome hipereosinofilico.

4. Granulometesis linfornatoides.

5. Poliarteritis nodosa.

MIR 98 FAMILIA (5514): Mujer de 30 anos con historia de 15
ofos de rinitis olércica y de 10 afios de asma extrinseco. Un
estudio médico de 5 anos otras demostrd me_th_p_en&;m -
notable mantenida desde entonces, En el momento actual, refie-
re dolor abdominal, presenta un rash cuténeo y signos clinicos
de mononeuritis multiple, asi como infiltrodos pulmonares en lo

rediologia simple de férax. Con més probabilidad esta paciente
tendra:

Granulomatosis de Wegener.
Lupus eritematoso sistémico.
rome urg-Strauss.*
Esclerodermio
Linfangioleiomiomatosis.

A 0N -

MIR 03 (7585): En relacién con los vesculitis sistémicas, senale

cudl de los siguienies ofirmaciones es FALSA:

1 y i :
con_glomerulonefritis v capilaritis pulmonar.* (Noia: La PAN
clésica coracierisiicomente respete los vasos pulmoncres, Puede
ofectar los vasos bronquiales, pero con poce frecuencia. Puede
producir arteritis de los vasos renales, pero no glomerulonefritis).

2. La presencia de anlicuerpos anfi-citoplasma de los neutréfi-
los con patrén perinucleor es mucho més frecuente en la po-
liarteritis microscépico que en la PAN clésica.

3. El trotamiento mds eficaz para lo granulomatosis de Wege-
ner consiste en lo administracién conjunta de ciclofosfamida
y glucocorticoides.

4. Lo presencia de asma bronquial grave y eosinofilia periféri-
ca son caracteristicas de la granulomatosis alérgica de
Churg-Strauss.

5. Es frecvente la asociocién de manifestaciones propias de
varios sindromes de vasculitis en un mismo paciente.

F. TRATAMIENTO

Corticoides sclos o asociados a inmunosupresores (ciclofosfami-
do, azatioprina).

4.3. Vasculitis leucocitocléstica por
hipersensibilidad

Vasculitis necrotizante leucocitaclGstica de pequefos vasos (MIR).
Todas las lesiones estan en lo misma fase evolutive (MIR).

Lo manifestacién clinica més frecuente es la plrpura paipable -
(3MIR).

Pueden oparecer infiltrados pulmonares. Si hoy ofectacidn visce-

ral (pulmones, cerebro, corazén, tubo digestivo, rifiones, MIR, se —

tratard con corticoides. En formas répidamenie progresivas con



glomerulonefritis, se frata con plasmaféresis y citotoxicos.

Pirpura
palpable.

Misme estadio evolutivo,

O s besmakin MIE Ausorin 3004

Vasculitis por hipersensibilidad.

MIR 92 (3149): Paciente de 70 aiios que acude a la consulta con

lesiones eritemat les, de entre 1 -~ 15 mm de tamaio
que no desaparecen o la vitropresién y afectan o ambas piernas.
El diagnésfico mds probable serd:

Eritema nodoso.

Parpura senil.

Liguen plano.

Vasculitis.*

Dermatitis de éslasis.

b oo v

MIR 93 (3481): £Qué caracteristica distingue las lesiones vasculi-
ticas del resto de las plrpuras?

. Localizacién en zonos declives.

Son palpables.*

No descparecen a la vitropresion.

Se acompafan de sintomas sistémicos.

Tienen la superficie aplanada.

Ua LN E

MIR 96 FAMILIA (4618): En un paciente encontramos vasculitis
necrolizante que afecta o vasos mas pequenos que los hobilual-
mente implicados en la poliarteritis nodosa [PAN). Los lesiones,
todas ellas en lo misma fose evolyfiva, se localizan en piel, mu-

cosas, pulmones, cerebro, corozén, tubo digestivo, rifiones y
musculos. Senale lo entided anatemoclinica mas probable:

Angeitis leu 4slica por hiparsensibili
Granulomatosis de Wegener,
Cranulomatosis y angeitis alérgica.
Tromboangeitis obliterante.

Enfermedad de Roynaud.
4.4, Granulomatosis linfomatoide

A W=

A. CONCEPTO

Enfermedad, inicialmente descrita como vasculitis, que en lo
actuclidad se considera un Linfomo T. Afecto principalmente a
los pulmones y, con menos frecuencia, a la piel, sistema nervioso
centrol y periférico, y rifiones.

B. EPIDEMIOLOGIA

- Mds frecuente en varones.

C. ANATOMIA PATOLOGICA
Infiltrocién tisular por linfocitos, células plasmdticas y finfoplas-
mocitoides alipicas de carécter angiocéntrico y angiadestructive,
que producen una reaccién inflamatoria granulomatosa necrofi-
zonte.
D. CLINICA
a. AFECTACION PULMONAR:
A diferencio de la granulomatosis de Wegener, suele pre-
sentarse en forma de afecfacién del tracto respiratorio in-
ferior. La formo mds frecuente es la subaguda, con los,
disnec de esfuerzo, fiebre, astenia y pérdide de peso.
b. AFECTACION CUTANEA (40%):
Erupciones eritematosas, maculores o de nodulos sub-
cuténeos semejande una poaniculitis focal.

© Curso Intensive MIR Asiurias 2004

Afectacion cuténea de lo gronulomotsis linfometoide.

c. OTRAS:
Afectacion neurolégica (25%), renal, higado, bozo, gan-
glios.

E. METODOS COMPLEMENTARIOS

. RADIOLOGIA:
Lo més frecuente son nadulos miltiples bilatercles (MIR),
que pueden confluir y cambian de aspecto en dios o se-
manas. En un 30 % se cavitan. Predominan en las bases.

b. BIOPSIA:
El diagnéstico de seguridad se hace por biopsia,

La placa de térox més frecuente
en... Ex
Greonulomatosis de Wegener MNédulos maltiples (MIR).

Granulomatosis linfomatoide Nédulos maltiples (MIR).

F. PRONOSTICO

Mortal sin tratamiento.

G. TRATAMIENTO
Corticoides y ciclofosfamida,

MIR 90 (2739): 2Cudl es el hallazgo radiolégico més fracuente
en |a Rx de térax de la Granulomotesis linfomatoide?

Nédulos multiples.*

Infillrade alveolar difuso.

Infiltrado reticulo-nodular.

Infiltrados bilaterales focoles ("patchy™).

Adenopatia hiliar bilateral.

o S B e

4.5. Granulomatosis y angeitis linfocitica
benigna

Se considera una forma benigna de la granulomatesis linfoma-
toide. Se caracteriza por niveles elevados de IgE en el suero,

pocas © ningunas manifestaciones extrotordcicas, respuesta al
tratamiento con citoléxicos, y no pregresar hacia la moligniza-
cion. Radiologicamente suelen encontrarse imégenes nodulares.

Enfermedades pulmonares que cursan ¢on aumento de la IgE:
Asma exirinseco (MIR).
Aspergilosis broncopulmoner alérgica (MIR).
Granulomalosis linfocitica benigna.

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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XIV. ENFERMEDADES YASCULARES PULMONARES

1.-TROMBOEMBOLISMO PULMONAR
1.1. ETIOLOGIA

o Lo causa més frecuente de tromboembolismo pulmonar es la emigracidn de un trombe de una vene profunda de la pierna (25%)
(MIR}. El hallozge de una frombosis venosa profunda apoya fuertemente el diagndstico de TEP. Lo razén mds impertante pare tro-
tor a los pacientes con trombosis venosa profunda con anticongulantes es prevenir el embolismo pulmonar (MIR). Un émbolo pa-
radéijico es el que, procedente del sistema venoso, asienta en orferias sistémicos en lugar de pulmonares fras atravesar un shunt in-
tracordiaco derecha - izquierdo.

¢ Lo embolio pulmonar ne trombélica més frecuente es lo embolic grasa, Iras fracturo de huesos lorgos (MIR), La embolic groseo
cursa con estade confusional (MIR], delirio, agitacién psicomotriz (MIR], disnea (MIR), cianosis (MIR) y pueden aparacer petequias
en 1érax, oxilas y conjuntivas (MIR). Analitica: trombocitopenia (MIR) e hipoxemia (MIR). Se trofa con fluideterapia, oxigenoterapia y
medidas de soporte. El uso de Heparina es controvertido.

1.2. EPIDEMIOLOGIA

« Antes de los 50 oftos, el TEP es mas frecuente en hombres que en mujeres.

e Entre los factores de riesgo parc TEP se encuentran los estrégencs {anovulatorios, MIR), la resistencia o la proteina C activado (foc-
tor V de Leiden, MIR), inmovilizacién prolongada, cirugia de mds de 30 minutos de duracién, fromboflebitis migrons y anficoagu-
lante lpico.

e laco g;g mdg frecugnfe de mmrggggulghmdgibgmdm es el foctor V de Leiden (MIR}.

@ : : ida como Protrombina 20210 es lo tendencia a desarro-

llo de pofologvo frombcmca venosa (trombofnlm MIR)

1.3. CLINICA
o La mayor parte de los embolismes pulmonares son asintométicos.
» Lo monifestacién clinico més frecuente en el tromboembolismo pulmonar es disnea de oparicién brusca e inexplicable (MIR). El

signo mas comun es la taquipnea (MIR).
« Si existe infarto pulmonar, presenta dolor pleuritico (MIR), esputos hemoptoicos y fiebre.

» Si el embolismo es masivo (>50% de lo luz de la orferio pulmenar) cursa con pulso paradéjico y es pasible la muerte en pocos
horas.

4, METODOS COMPLEMENTARIOS DE DIAGNOSTICO
Lo radiografia de térax mds frecuente en el tromboembolismo pulmonar es normal (MIR). La radiogroffa de térax normal en el
contexto de una disnec aguda e hipoxemic es sugerente de un fromboembolisme pulmonar (MIR). La existencia de derrame pleural
o de joroba de Hampton (condensaciones friangulares con base en lo pleura) en la radiografia de térax indican que ha habido in-
farto pulmonar (MIR).

s El ECG mas frecuente en el romboembolismo pulmonar es normal. El embolismo masive puede mostrar datos de cor pulmonale
agudo.

¢ Lo gasometria del TEP presenta hipoxemia y diferencic alveolo ~ arterial de oxigeno aumentada (MIR).

La difusién pulmonar de CO (DLCO) estd disminvida (MIR).
El D-dimero para el diagndstico del tromboembolismo pulmanar, tiene un allo valer predictivo negative (MIR). Un nivel normal de
dimero D linferier a 500 microgr / ml) précticamente excluye el TEP (MIR].

* Lo primera exploracion para evaluar una sospecho de trombosis venosa de la exiremidad inferior es un eco-doppler venoso (MIR).
La exploracién de seguridad paro el diagnédstico de trombosis venosa profunda es la flebogrofia de contrasfe (MIR).

* En el fromboembolismo hay defectos en lo gammagrafio de perfusién con gammagrafia de ventilacién normal (MIR). Se define
como una gommagrafio de olta probabilidad de TEP aquella donde aparecen dos o més defectos de perfusion segmentarios en
presencia de una ventilocién normal (MIR). Una gammagrafia de perfusion normal permite excluir el diognéstico. Lo mayor porte
de los pocientes con sospecha de tromboembelismo y clinicamente estables deben evaluarse por métodos ne invasivos (Angio-TAC
o gammagrafia de ventilacion / perfusién) (MIR).

» Lo arteriografia pulmonar se reserva para los pacientes clinicomente inestables. El diagnéstico de seguridad del Iromboembolismo
pulmonar se hace con angiogrofia pulmonar (MIR). Es el método con mayor sensibilidad y especificidod. Ante un paciente con gran
sospecha clinica de TEP, lo prueba que tiene un mayor valor predictivo negalivo es una arteriografio pulmonaer per inyeccidn directa
normal (MIR).

1.5. PROFILAXIS

s La prevencién de lo trombosis venosa profunda es la forma mas eficoz de prevencién de muerte por embolia pulmenar.

« Movilizacién precoz de enfermos operodos o, en su defecte, reclizar ejercicios con las piernas. Heparina de bojo pese molecular
(MIR), dicumorinicos o antiogregontes en situaciones de riesgo. La principal ventaja de los heparinas de bojo peso moleculor es la
focilided de su uso, pues no precisan coniroles de laboratorio (MIR). Evitar anovulatorios.

.6. TRATAMIENTO

e En el fratomiento del TEP masivo se ufilizan fromboliticos si existe inestabilidad hemodinémica o compromise respiratorio severo o
bien embolectomia. El use de circulacidn extracorpérea ha mejorado el pronéstico.

o El tratamiento del TEP submasive es anticoagulacién con heparina i.v., duronte 7 a 10 dias (MIR). La heparina se contrala con el
tiempo de tfromboplastina parcial odivada (MIR] y con el tiempo de coagulacién (MIR). Para el inicio del trafomiento anticoagulante
en el fromboembolismo pulmonar basta con tener uno sospecho fundada en los dotos clinicos y pruebos rutinarios de laboratorio
(MIR). Para prevenir las recurrencias del tromboembolisme se utiliza la anticoagulacién con dicumarinicos por via oral de 3 0 é me-
ses (MIR). Los dicumarinicos se controlan con el iempo de proifrombina (MIR} y con el INR (que debe estar entre 2 y 3). Rifampicino
y anticonceptivos inhiben el efecto onticoogulante de los dicumarinicos (MIR).

e No deben administrarse anticoagulantes orales durante lo gestacién. El tratemiento correcto del TEP en la embarozada serio hepa-
rina LV, confinua hasto lo fose precoz del parto, revertir los efectos con protamina, continuando con heparina a los 2 — 4 horas
post-parto y warfarina en dias posteriores (MIR), o heporina de bajo peso molecular con coniral de dosis (MIR).

¢ Sien un tromboembolismo pulmonar esté contraindicada la anticongulacién, se colocard un filtro o clip en la cave inferior (MIR).

—d




2.-COR PULMONALE

= Hiologia: La causa més frecuente de cor pulmonale en los adulics es el EPOC. En la bronguitis s mads precoz y frecuente que en
el enfisema. Lo couse més frecuente de ¢or pulinenale en la infancia es lo mucoviscidosis, que a su vez es la causo més frecuente
de enfermedad pulmonar erénica en los nifies. Lo complicacién més grave de un nifio con cifoescoliosis importante es &l desorro-

llo en su vida adulic de un cor pulmonole oon insuhciencia cardioca deracha (MIR).

s Potogenia: Lo hiperfensién pulmonar precede sigmpre al cor pulmoncle. El més potente estimulo vasoconstrictor v causa de hiper-
tensién arterial pulmonar es lo hipoxiz civesior. Er el cor pulmonale agudo predomine lo dilatacion del ventriculo derecho. En el
cor pulmonale crénico predoming la hipertrofia del ventriculo derecho,

Clinica: El inicigl mas f te en la hipertensién pulmonar es la disnea de esfuerzo.

s En el cateterismo oporece hipertensién pulmonaor precapilar (MIR). Presién de enclavamients normal (MIR).

¢ El tratamiento del EPOC precisa oxigenoterapia continua domiciliorio (15 - 16 heras al dia), para evitar la vasoconstriccian hipdxi-
co, si se osocio insuficiencio cordiaco, resiriccién de sal y diurétices. El cor pulmenale crénico favorece la infoxicacién digitdlico
(MIR] y este farmaco es de dudosa ufilidad en esta patologia (MIR).

3 -HIPERTENSION PULMONAR PRIMARIA
Recuerdo de la cireulocién pulmonar: El circuita pulmonar manejo el misme volumen minuto que el sistémico, pero a presiones
inferiores. Se considera que existe hipertensidn_pulmonar cuando la presién medic en la arterio pulmonar excede los 25 mm de
Hg. en reposo.

+ Epidemiologla: Lo hipertensién pulmonar primaric es mds frecuente en mujeres jévenas [MIR). La sarceidosis es mds frecuente en
mujeres jévenes. La linfongicleiomiomatosis es més frecuente en mujeres jovenes (MIR).

* Anatomopatolégicomente, la hipertensién pulmoner primaria se diferencia de la secundario par la presencia de lesiones plexifor-
mes (MIR].

Clinica: inicialmente sintomas inespecificos, més farde disnea [MIR) y dolor precordial.

+ Métodos complementarios de diagnéstico: Hipertensién ererial pulmoner precapilar. Lo presién capilar pulmonar, o presién an
cuio ("wedge”) es normal (MIR). Disminucién de la DLCO. Hipoxemia corregible con O,. Hipocapnia.

« El diogndstico diferencial se debe realizor con valvulopotia cardiaca (MIR), enfermedad coldgeno — vasculor (MIR) y otras causas
conocidas de hipertansién pulmonar.

» Prondstico: sin tratomiento, supervivencia de 2,5 afos. Es importante realizor el test de la marcha y lo prueba vasodiloiadorg, que
fienen implicaciones en el prondsiica y en el traiamienio.

« Trolamiento: Oxigenoierapia confinua, anticoagulacion oral {MIR], diuréticos y digoxing. Si lo pruebo vosodilotodora fue positiva,
anadir calcio-entagenistas. Si el paciente sigue con sinfomas a pesar de fode esto medicacién y estd en buena clase funcional,
anadir un inhibidor de lo fosfodieslerasa-5 o un inhibidor del receptor de lo endotelina. Si su clase funcional es Il o IV, oAadir una
prostaciclina. Si continGa con sintamas, osociar dos farmacos de estas tres Oltimas fomilias. Si ne mejora, valorar el trasplante de
pulmén.

4.-VASCULITIS PULMONARES
4.1. GRANULOMATOSIS DE WEGENER

= Anotomia patolégica: La granulomatosis de Wegener es una vasculitis granulomatosa necrofizante con gronulomas epiteloides
exfravasculores [MIR) y necrosis cenlral, que afecta a arterios y venas de pequeiio calibre {MIR), del tracto respiratorio superior e in-
ferior y los rifiones.

¢ Clinica: La forma mds frecuente de comienzo es como afectacién de las vias respirctorios superiores. La sinusitis es el sintoma més
frecuente de presentacién (rinorrea purulenta, obsiruccion nasal, ete.). Pueden presentor destruccién del tabique nasal con nariz en
sille de montar (MIR), ofifis medio {MIR), hemoptisis, mononeuritis multiple, glomerulonefritis con répide evolucién a insuficiencia
renal {MIR).

« Lo radiclogia de térax més frecuente en o granulomatosis de Wegener son nédulos miltiples con tendencia o cavitar (MIR). La
radiclogia de t4rox mas frecuente en la granulomatosis linfomatoide son los nédules moliples (MIR). Lo redicgrafia de térox en lo
granulomatasis alérgica de Churg-Strauss puede mostror infilirados pulmonares fugoaces (MIR}.

i e mayer rentabilidad diagndstica en la gronulomalosis de Wegener es la de pulman (MIR).
Los anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo (ANCA) estan elevados en lo granulomatosis de Weagener (MIR). Los ANCA mas es-
pecificos de esla enfermedad son los que producen un potrén de inmunofluorescencia citoplesmatico (ANCA-C] (MIR).

= Eltrotamiento de la enfermedod de Wegener es ciclofosfamido (MIR). Al comienzo del tratamiento es importante anodir prednisona
(MIR). Lo odministracién de ciclefosfomido en megadosis introvenosas mensuales disminuye lo foxicidad vesical de este férmoco
(MIR).

e Lo causa mds frecuente de muerte en lo gronulomatosis de Wegener es la insuficiencia renal.

4.2.-CRANULOMA 1S ALERGICA DE CHUR

» Anatomio patoléaica: La granulomotosis alérgica de Churg-Strauss es una vosculitis granulomotosa necrotizante (MIR) con gronu-
lomas porietales y extravasculares (MIR) y eosinofilia tisular (MIR]. El érgano més frecuentemente afectade en la granulomatosis
alérgica de Churg-Strouss es el pulmén.

« Epidemiologio: La granulomaiosis alérgica de Churg-Strauss afecta mas frecuentemente a asméticos (MIR). La neumonio ecsinédfilo
cronico es mas frecuente en mujeres asmalicos. La Aspergilosis broncopulmonar olérgica ofecta sobre todo o asméticos (criterio
mayor) (MIR).

¢ Clinica: 0 ente : i i
gx_l_rgpulmonar mds fmcuenfe enla qrunulomclosns ulérg;o de Churq-Slrauss es lc cutdnea que consnsie en pUrpura ademds de lo
presencic de nédulos cutdneos o subcuténeos (MIR), Rash cutdnes (MIR). Tombién puede presentar neuropatic periférica (MIR). La
afectacion rencl es menos frecuente y grave que en la PAN.

» El dato de laboratorio mds caraclerfstico en lo granulomalesis alérgica de Churg-Strauss es la ecsinofilia sanguinea intensa (MIR).

¢ Lo granulomatosis alérgica de Churg-Strouss se trata con corficoides solos o asociodos o inmunosupresores.

4.3. OTRAS

e Lo vasculitis leucocitocléstico por hipersensibilidod presenta una vasculitis necrofizante de pequenos vosos (MIR). Todos las lesiones
estdn en la misma fose evelutiva (MIR). Su manifestacidn clinica principal es la pirpure palpable (MIR). 5i hay afectacion visceral se
iratoré con corficoides.

e Lo granvlomalesis linfomaicide se considera en lo aclualidad un Linfoma T, ne une vasculitis. Curso con nédulos moltiples bilate-
rales en |o radiogrofia. Se trata con corticoides y ciclofosfamida.

» Lo gronulomatosis y angeitis linfocitica benigna se caracieriza por niveles elevodos de IgE en el suero,

NEUMCLOGIA & ClrUGIA TORACICA
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XIV. ENFERMEDADES VASCULARES PULMONARES

¥

HIPERTENSION PULMONAR

!

- Oxigenoterapia.

- Anticoagulacién oral.

- Diuréticos:
* Del osa.
« Espironolactona.
« Tiazidas.

Calcio antagonistas

|

- Digoxina.
l

Prueba vasodilatadora

Si

:

Continuar fratamiento

2Asintomdtico?

'
CFll
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- Inh, PDE-5:

« Sildendfilo.
* Tadalafilo.

« Vardenafilo.

- Inh. R. endotelina:
« Bosentan.
» Ambrisentan.

Si

!

Continuar fratamiento

2Mejoria?

No

;
Y
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- Prostaciclings:
» Epoprostenol.
* Treprosinil.
* lloprost.

Y

No
i
v
Asociar farmacos

!

2Mejoria?
| No

Continuar tratamiento

'

Valorar trasplante
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XV. ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

Las enfermedades pulmonares intersticiales son enfermedades
crénicas, no infecciosas ni malignas, de las vias respiratorios
inferiores, caracterizadas por inflamacién y deterioro de los
poredes alveolares, Bojo este término se

ogrupan mas de 180 enfermedades, de

causa conocida y desconocida, con carcc- A -~
teristicas clinicas radiograficas y funciona- | :

les respiratorias similores. Caosi fodos
necesitan una biopsia pulmoner para el ”
diagnéstico. {
Entre las EPI de cousa conocida, el grupo |
més numeroso es el formado por las |
enfermedades debidas a la exposiciéon o
contaminantes del ambiente o loborales.

Lo imogen reticulonodulillar, ocasionado
por la combinacién de nédulos y opaci-
dodes lineales, es el patrén radiolégico més frecuente en la en-
fermedad pulmonar intersticial.

1.1. Etiologia

Es uno enfermedad granulomotose multisistémica de etiologia
desconocida.

1.2. Epidemiologia

Es mds frecuente en el adulto joven (20-40 anos).
Es ligeramente mas frecuente en las mujeres.

Es mas frecuente en no fumadores.

Es mds frecuente en pacientes de roza negra (MIR).

1.3. Enatomia patolégica

= No existe ningin dato histoldgico patognoménico de Sarcoi-
dosis. Un granuloma es una lesién inflamatoria caracteriza-
do por un ogregado bien circunscrito de células del sistema
mononuclear fagocitico (MIR). Un granuloma epitelicide esté
constituido por macréfagos trasformoedos en células epite-
lioides (MIR),

e Fn lo sarcoidosis aparecen granulomas no coseificantes de
células epitelioides, (2MIR), con inclusiones de cuerpos aste-
roides {en forma de estrella) y cuerpos concoides (cuerpos
de Schaumann, MIR, concreciones de estructura laminar
formados por calcio y proteinas) y linfocitos T helper 1
(CD4).

e El pulmén es el érgano afectado mas frecuentemente (90%):
odenopatia hiliar, alveolitis, neumonitis infersticial. Puede
hober afectacién de la piel, globo ocular, higado, médula
bseq, ete. (MIR).

MIR 05 (8250): Un granuloma epitelioide estd constituido por:
Mocréfagos transformados en células epitelioides.*

Célulos epiteliales.

Linfocitos, histiocitos xantomatosos y células epiteliales.
Acimulos leucocitarios de apariencia epitelial.

Linfocitos y células gigentes multinucleadas de tipo Lang-
hans.

O D W

MIR 13 (10155): El diggnostico de sorcoidosis se realize en base
&

1. Cuodro clinico-radiolégico compatible y presencio de gro-

nulomas no caseificantes en uno o més drganos, con culli-
vos de microl ri ngos negotivos.*

2. Elevacion del nivel sérico de la enzima de conversién de la
angiotensina en un pacienfe con wun cuadro  clinico-
radioldgico compatible.

3. Hallozgos radiolégicos caracteristicos en la tomografia axial
computarizado de alta resolucién de térax en un pacients
con sospecha clinica.

4. Presencia de alveclitis linfocitaria con predominio de linfoci-
tos CD4+ en el lavado broncoalveolor en un paciente con
un cuadro dinice-rodiolégico compatible.

5. Hollazgo de celularidad granulomatosa en una puncidn
aspirativa con aguja fino (PA-AF] de un érgano afecto en un
paciente con un cuadro clinico-radiolégico compatible.

1.4. Patogenia

Lo inflamacién gronvlomatosa es mantenida por la secrecién de
mediadores (interleukina 2 y gamma-interferén), por los linfoci-
tos T helper activados (MIR). Los productos procedentes de los
linfocitos T activados infervienen en la transformacién de los
mocréfagos en célulos epitelioides y células gigantes (2MIR). A
pesar de lo caracteristica anergia cutdnea de esta enfermedad,
actuclmente se piensa que lo sorcoidosis es una enfermedad por
inmunidad celular exagerado frente o antigenos en los lugares
de lesién.

1.5. Clinica

Aungue ninguna manifestacion es potognoménica, ciertos aso-
ciaciones como adenopatios hiliares bilaterales y eritema nedoso
o uveitis son muy sugestivas de sarcoidosis.
A. FORMA ASINTOMATICA (MIR).
B. FORMA SUBAGUDA
o Es la forma mas frecuente en Espasio, especiolmente el
sindrome de Léfgren, que consiste en la combinacién de
eritemo_nodoso, orlritis y aden iliares bilaterale
(MIR}.
e E| eritema nodoso es la manifestacién cutdnea mas fre-
cuvenfe de esta enfermedad (MIR). El eritema nodoso es
una paniculitis septal (MIR), que puede acompariar o di-
versas enfermedades sistémicas (MIR), Cursa con nédulos
eritemotosos dolorosos, usvalmente en extremidades infe-
riores (MIR), cungue también pueden aparecer en la caro
(MIR).
® La fiebre y los sintomas constitucionales son raros.
® Evolucién buena.

Artrilis

Eritema nodoso

© Curso Intensivo MIR Asturias 2004 %=
Sarcoidosis: artritis y eritema nodoso,




Mujer de edad medio con nadulos erifemaltosos dolorosos en zonas preti-
bicles y artrolgias.

. MIR 97 FAMILIA (5049): En el eritema nodoso, la anatomia
patolégica se caracteriza por:

Acantosis,

Acantolisis.

Espongiosis.

Paniculitis lobulillar.

AWK

MIR 97 FAMILIA (4996): Senale qué ofirmacion es correcta,
enire las siguientes, respecto al eritema nodoso:
Es mas frecuente en varones,
ra.*
No es doloroso.
Desaparece dejando cicatriz.
En lo mayoria de los casos se descubre una causa oparente.

na W

MIR 05 (8103): Un hombre de 30 afios, sufre un cuadro gripal,
lesion I n i

rojo-violdcew, en cara anterior de ambos miembros inferiores

[Nota: eritema nodoso}. Tratado con paracetamol, los lesiones

ceden parcialments. A los tres meses vuelve o la consulta con un

- cuadro de poliariralgios, junto con fiebre de hasta 38°C y em-
peoramiento de sus nédulos cuténeos. Ante la existencia de una

elevacion de la velocidad de sedimeniacién y de la Proteina C

reactiva, inicia fratamiento con aspirina y a la semana sufre una

parélisis facial derecha, periférica. 2Cuél entre los siguientes,

serio el diognéstico més probable?

Fiebre botonose mediterranea.

Brucelosis.

Fiebre recurrente.

Enfermedad de Lyme. |Nota: puede tener fambién cuadro gripal,

fiebre, arralgias, pardlisis focial y lesiones cutdneas, pero en forma

de aritemao migratorio, no de ertema nodoso).

5. Sarcoidosis.*

MIR 12 (9869): Mujer de 32 aiios con clinica de una semana de
evoludién consistente en febricula, eritema nodoso, inflamacién

Pkt sl Ao

ol o ol S A

- periarticulor de tobillos y uveitis anterior. En la radiografia de
térax presenta adenopatios hiliores bilaterales. 2Cudl es el dia-
gnéstico?
Sindrome de Sjdgren
Tuberculosis ganglionar mediastinica.
Sarcoidosis tipo sindrome de Léfgren.*
Lupus eritematoso sistémico.
Poliorteritis nodosc.

C. FORMA CRONICA

* Los manifestaciones clinicas més frecuentes son las respi-
ratorios en forma de tos seca y disnea (MIR). También
puede aparecer, hamoptisis, pleuritis, dolor torécico con
la ingesta de alcohol.

s Llupus pernio (MIR): lesiones diseminadas en forma de
placas eritematosas induradas (MIR), en cara, dedos y ro-
dillas.

N\
-0

- T 4
%4,,_,,,,4

Lupus pernio en pociente con sarcoidosis.

MIR 99 FAMILIA (6089): En Dermatologia, se denomina “lupus
pernio” a una forma de:

Lupus tuberculoso.

Lupus eritematoso.

Sarcoidosis.

Perniosis.

Psoriasis.

O

e Lesiones desiructives del tracto respiraforio superior (MIR).

® Célicos nefriticos de repelicién (litiasis renal por hipercal-
cemia, MIR).

Lo sarcoidosis puede cursar con colicos nefriticos de repeticién por hiper-
calcemia.

e Multineuritis, pardélisis facial (afectacién neurolégica més
frecuente en la sarcoidosis, MIR),

® La ofectacion oculor més frecuente es lo wvelfis anterior
(MIR).

NEUMCLOGIA & CIRUGIA TORACICA



XV. ENFERMEDADES PULMONMARES INTERSTICIALES

Distorsién gupi casos (MIR).
¢ El derrame pleural aparece en menos del 5% de los casos
(MIR).
No suele causar neumotérax (MIR).
Cuando existe ofectocion del parénquima pulmonar, las
lesiones suelen ser bilatercles, simétricas y se localizan en
l6bulos superiores (MIR).
e Estadios radiolégicos:
a. ESTADIO O:
Normal (8%, MIR).
b. ESTADIO I:
Adenopatios hiliares biiaterales (43%, lo més frecuente)
(13MIR).

———

Hipepion

Sarcoidesis: uveitis.

@ Curso latensivo MIR Asturies 2003
Sarcoidosis: vveltis.

Adenopatias hiliares bilaterales (flechag) en uno pociente con sarcoidosis,

c. ESTADIO II:
¢ Sindrome de Heerfordt: osociacion de fiebre, uveitis, pa- Adenopotios e infiltrados (3MIR), micronodulares, reticu-

rotiditis y parélisis faciol (MIR). lares o en vidrio deslusirado. Sobre todo en campos su-

Uveitis y ojos rojos periores (35%).

Pardlisis facial l‘ “

Sarcoidosis an estodio [I: adenopaotias e infiltrados.

’ > d. ESTADIO Ili:
= = Infilirados pulmonares sin adenopatios (14%, MIR).
Sindrome de Heerfordf. e. ESTADIO IV:
Fibrosis extensa. Predominio en campos superiores (MIR).
" - e -
El Sindrome de... Consiste en... @9 repeMIR
Heerfordt zfgﬁéiﬁsz!'?::?;g'o::?msy Sarcoidosis: adenop-o.ﬂus hiliares b.ilofe‘;dles Een lo Rx de térax _
” Brifama nodeso; Grivitiay odenopals granulomas no cuserf.lcuntfas, elevacion de la ECA, eritema nodo-
fgren a hilior bilateral por sarcoidosis. 50 ¥ predominic de linfocitos CD4 en el BAL. Slo se trata {con
corficoides) o partir del estadic Il o con ofectacién orgénica.
® Hepatoesplenomegalio. (21+)
® Adenopatias (MIR).
e Muerte sobito  por orritmias, bloqueos auriculo- Estodio O Estadle 1 Ezadio 2 Estadio 3

ventriculares, extrasistolia ventricular, miocardiopatia de- ’
generaliva, .
® Peor pronéstico.
1.6. Métodos complementarios

. i Losviions NIR Asiavins 3005

A. IOLOGIA Normol. Adencpaotics hillores Adenopatios @ Infiftrados

4 Es ongrmgl €n gl 2Qﬁ {MlR) bilaterales. inkliredaes. pulmonares sin
aclancpotios

e Lo lesibn més caracteristica son adenopatios hiliares bilofe-
rales [13MIR). Existe linfadenopafia en cerca del 50% de los Estodios radiolégicos de la Sarcoidosis.
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MIR 98 FAMILIA (5580): Una mujer con historia de eritema
- nodoso, consulta por dolor y enrojecimiento del ojo derecho.
Tres la explorocién oftalmolégico es diagnosticada de uveitis
anlerior. La Rx de térax muestra adenopatias hiliores biloterales.
2Cudl es la enfermedad mds probable?
1. Tuberculosis pulmonar.
2. Infeccién postestreptocdcica.

3. Sifilis.
4. Reaccién a onticonceptivos.
© 5. Sarcoidosis.”

MIR 01 (7065): £Cudl de las siguientes respuestas NO es ciera

g;g rca de la sarcoidosis?
Existe una formo asintomatica.

2. El 60% de los casos tienen una radiografic de térax nor-
mol.*

3. Existe linfadenopatia en més del 50% de los casos.

~ 4. Suvele existir hipergommaglobulinemia durante las foses de
actividad.

5, Es rara la ofectacién pleural.

MIR 08 (8883): Paciente de 44 anos que refiere tos no producti-
va frecuente y disnea tras los medicnos esfuerzos, sin ortopnea
ni DPN. En la auscultocién se objetiva una disminucién global
del murmullo vesicular y en lo radiografio de térax micronédulos
en todo el parénquima pulmonor y adenopatiaos mediastinicas e
hiliores biloterales. Tras seguir_un_tralamiento farmacoléaico,
mejoré su sinfomelelogia, con desaparicion casi completa de las
lesicnes parenquimatosos pulmonares y persistencia de los ade-
nopatios. De los siguientes enunciados, 2cudl seria el diagndsti-
co mds probable?

Granuloma eosinéfilo.

Tuberculosis.

Silicosis.

Sarcoidosis.*

Asbastosis.

iyt o=

MIR 09 (9076): Pregunta vinculada o la imagen n® 9. Suponga-
mos que la radiogrofio de térax de lo paciente de la pregunta
cnfenor fuese la de la imogen 9. 2Cudl es el diagnéslico ra-

Imogen g
Infilirado intersticial en campos superiores.
Darrame pleural subpulmenar izquierdo.
Adenopatias hiliares.*
Gran masa mediastinica.
Arterias pulmonares grandes.

O O

B. TAC (MIR).

C. PRUEBA DE LA TUBERCULINA (PPD)

. Negativa. Es frecuente lo anergia cuténea (MIR).

D. ANALITICA

s Hipercalcemia absorfiva (MIR) por aumento de lo actividad
de la vitamina D (MIR), que produce un aumento de la reab-
sorcién infestinal de calcio. El mecanismo paitogénico de la
hipercalcemia en lo sarcoidosis es el incremento en o trans-
formacién de 25(0H)D en 1,25(0H),D por los mocréfagos o
nivel del granuloma sarcoidético (MIR).

~ o Aumento de la ECA (enzima convertidora de la ongiofensing)

en el 75%, dtil para el sequimienio de la enfermedad (3IMIR).

e Linfopenia, eosinofilia, hipergammaglobulinemia y elevacion

de [o VSG (ZMIR].

/

Hipergoammaglobulinemia

4 ECA

La sarcoidosis cursa con hipergommaglobulinemia y aumenfo de la ECA.

MIR 00 (6784): 2Cudl es el mecanismo patogénico de la hiper-
i } rcoidosis?

1. Aumento de lo reabsorcidn tubular renal del calcio.

2. Defecto de la secrecién de calcitonina,

3. Liberacion por el tejido sarcoiddtico de un "factor aclivador”
de los osteoclastos.

4. Produccién por el granuloma sarcoidético de Pr-PTH (pépti-
co relacionado con la PTH o paratohormona).

5. Aumento de formacién de 1-25 (OH), vitamina D o nivel del
granuloma sarcoidélico.™

MIR 07 (7006): Paciente de 40 ahos que presenta fiebre, aste-
nia, malestar general, pérdido de peso, disnea de esfuerzo y tos
sin_expeciorocion de 2 meses de evolucidn. Lo rodiografia de

térox muestra adeno, ﬁas hih'ar ilaterales trén inf rs-
ticial bilateral. La iol m

necrotizantes. 2Cudl de los sngunemes afirmociones es F QA en
relacion a lo enfermedad que padece?

1. Es mas frecuente en pacienies de raza negra.

2. En lo mayoria de los casos la evolucidn es benigna.

3. Es frecuente la anergia cutdneo.

4. El eritema nodoso es la manifestacién cuténea més frecuente
de esto enfermedad,

5. Es caracieristico que la enzima convertidora de la angioten-

sina esté disminuida.*

E. GAMMAGRAFIA CON GALIO

Aumento de la coptacién en pulmén (alveolitis, MIR], ganglios

hiliares, parétidas o gléndulas lagrimales.

F. LAVADO BRONCOALVEOLAR (BAL)

Aumento de células {45% son linfocitos). Predominio de L-helper

[Linfocitos T, 0 CD4+} (3MIR), sobre Ly-citotoxicos (Linfocitos T; o

CD8+).

G. BIOPSIA

¢ Eswvna prueba obligada para el diagnastico.

* Puede realizarse de los lesiones cuténeas |excepto del erite-
ma nodoso). En ausencia de lupus pernio, y en presencia de
ofectacién intersticial en la placa de térox, la biopsia trans-
bronguial por broncascopio es el métoda de eleccién (2MIR).
También puede realizarse por mediastinoscopia, por me-
diastinostomia, biopsia de higado o mésculo.

» Lo presencia de granuvlomas no caseificantes no consfituye
por si misma unc prueba diagnéstica de segurided de sor-
coidosis (MIR}. Como los granulomas no caseificantes no son
patognomdnicos (MIR) de esta enfarmedad (por ejemplo,
también aparecen en la beriliosis), su hallozgo tiene que va-
lorarse en un contexto clinico, radiolégico y funcional com-

patible con la enfermedad (3MIR).

MIR 98 (5687): Ante un paciente con sospecha de sarcoidosis
pulmonar_estadio I, iqué pruebg diagnéstica, de las que o
continuacion se refieren, tiene mayor rendimiento?

Lovade broncoalveolar,

TAC torécico de alta resolucién.

Gammagrofia pulmonar con galio.

Biopsia fransbronquial.*

Determinacién sérica de lo enzima de conversidon de la
angiotansing.

Pt b =4
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MIR 02 (7479): 2Cuél de las siguientes enfermedades NO se
caracteriza por la formacién de granulomos?

Arteritis de la temporal.

Tuberculosis.

Sarcoidosis.

Enfermedad de Kawasaki.

Porpura de Schdnlein-Henoch.* (Nota: vasculitis de vasos de
pequeno calibre por depdsilos de inmunocomplejos).

MIR 04 (7842): Con relacién a la sarcoidosis es cierlo que:

© & LN e

La Qrcscncng de gmnulgmcg no coseifi ificantes no constituye
r si na pr nosti rmedad.*

2. la reoccién de Mantoux es posiﬁvo en el 50% de los cosos.
(Nota: es positiva en el 20%),
parotraqueales derechas. (Nota: la plourms séle aparece on el
1-5%).

4. Cuando ofecta al intersticio pulmonar los volumenes pul-
monares eslc’m reducidos y la copocidod de difusion del CO

cial).
S. Enel Iovudo broncoolveolor huy hnbiiuolmente predominio

MIR 09 (9077): Pregunta vinculeda o las imégenes N 8 y 9,

Supongamos, que la biopsia cutdnea del paciente de la imagen
8 muesira un grenuloma no coseificante y se establece el dig-

anostico de sarcoidosis. 2Cual de las siguientes serio la respues-

ta més aoropioda?:

Imagen 8 Imagen 9

1. Con las coroderisticas de la lesidn cuténeo v la radiografia
de térax, el dingnéstico puede aceptarse.*

2. Lo elevacidn del enzima convertidor de la angiolensina se
considera una prueba poco sensible pero muy especifica
para el diagnéstico.

3. A pesar de que solamente el 25% de los pacientes tiene
granulomas en el higodo, el 75% tiene alteraciones clinicas
o en la analitica hepdtica.

4. Lo pruebo de la tuberculina es positiva en lo mayoria de
pacientes con sarcoidosis.

5. Lo eventual hipercalcemia se afribuye a un aumento de
activided de la parathormona.

MIR 10 (9353): Un hombre de 30 ofos, sano, se realiza una
radiografic de térax para formalizar un contrato laboral en una
empresa. En la radiografia se observa un potrén intersticial bila-
teral de tipo reticular, odenopatias hiliares bilaterales v mediasti-
nicas. Se indica una broncofibroscopia con lavado broncoalveo-
lar que en el recuento celulor muestra los siguientes resultados:
linfocitos 50%, histiocitos 40%, eosindfilos 2%, polimorfonucle-
arcs 8% y el cociente CD,/CD, = 5. 2Cudl es el diagndstico mds
n_g_bgb_ez

Alveolitis clérgica extrinseca.

Neumaoconiosis.

Sarcoidosis.*

Linfangitis carcinomotosa.

Hemosiderosis pulmonar idiopatica.

R -

MIR 11 (9743): Si el informe onatomopetoléaico de la biopsia
n nopatia del mediastine indica la presencia de multi-

ples granulomas no caseificanfes con gbundontes macréfagos

activados, 2cudl de las siguientes enfermedades es mds proba-

ble?:

Sarcoidosis.”

Sepsis de origen pulmonar por baclerias grampositivas.

Histiocitosis de células de Langerhans.

Tuberculosis pulmonar,

MalAcineie An Brmmmas imomeion

R

H. PRUEBA DE KVEIM

Inyeccion intradérmico de antigeno obtenido de bozo con sarcoi-
dosis. Se biopsia el nédulo después de 4 — 6 semanas buscando
granvlomas no caseificantes (2MIR). Es positiva en el 65 - 80%.
No se utiliza en lo acualidad.

|. PRUEBAS FUNCIONALES RESPIRATORIAS

La exploracion pulmonar puede mostrar una alteracién ventilato-
ria resfrictiva y disminucion de lo difusién (MIR).

ENFERMEDADES PULMONARES CON AUMENTO DE

LINFOCITOS EN EL BAL
Aumento de linfocitos T4 Aumento de linfocitos T8
Neumonitis por hipersensibilidad
Sarcoidosis {2ZMIR). (3MIR).

Beriliosis. Bronguiolitis obliterante con neu-

menia organizada.

1.7. Valoracién del grado de actividad de la
enfermedad

Una vez establecido el diagnéstico, hay que intentar efectuar unc
valoracién objetiva del grado de ocfividad de la enfermedad.
Para ello se hon utilizedo tres técnicas diferentes:

A. NIVEL DE ECA (ENZIMA CONVERTIDORA DE
ANGIOTENSINA)

Refleja mas la inflamacién granulomatosa sistémica que el gro-
do de aciividad de la enfermedad en el pulmén. Aun asi, es la
pruebe més indicada para establecer lo actividad de lu sarcoido-
sis pulmonar (MIR).

B. GAMMAGRAFIA PULMONAR CON GALIO

Técnica muy sensible y poco especifica, que no parece aportar
informacién prondstica.

C. LAVADO BRONCOALVEOLAR

Demuestra un oumento de linfocitos T colaboradores y un cu-
mento del cociente T, / T, (SMIR). Su utilidad pronédstica no estd
bien demostrada.

1.8. Pronéstico

Lo mayoria de los pacienfes con sarcoidosis tienen un curso be-
nigne autolimitade (3MIR), con alte frecuencia de resolucién
espontdnea (MIR) {50%). Sélo aparece fibrosis pulmonar en el
15%.

La mayor causa de morbilidad y mortalidad es la ofectacién del
pulmén. A mayor estadio radiolégico, menor frecuencia de remi-
siones esponténeas.

MIR 97 FAMILIA (5124): Senole cudl de las siguientes respuestas

es cierta en relacién con la sarcoidosis:

1. Es una enfermedad multisistémica con remisiones y recu-
rrencias que evoluciona fatalmente en aproximadamente un
tercio de los casos.

2. En la mayoria de los casos es una enfermedod benigno
autolimiteda.™

3. Presenta, como marcador diagndstico patognoménico,
granulomas no necrofizantes de células gigantes con inclu-
siones de Schaumann y cuerpos asteroides.

4. Por orden de frecuencia, los érganos mds habitualmente
afectados son: sistema reticulo endotelial, cavidad toracica,
piel, ojo y sistema nervioso.

5. La presentacion abrupta, con eritema nodoso, uveitis, ar-
tralgia y linfadenopatia hilier bilateral exclusiva es de mal
prondstico.

MIR 99 FAMILIA (5965): A una mujer de 64 ofos, sin_sintomas
respiratorios ni gener no fumadora ni bebedoro, se le prac-
lica una radiografi 16rox, como estudio previo a una inter-
vencién por hallux valgus. Se encuentran adenopatios hiliares
biloterales, con parénguimas pulmonares normales y sin ofros
hallazges, lo que se confirma mediante una TAC de gran resolu-
cién. Los resultados del estudio del frotis sanguineo y de la bic-
quimico rulinatio son normales. El enzima de conversién de lo

angiofensing en suerc estd dos veces por encima del limite supe-
rior de la normalidad. Lo prueba cutdnea con tuberculing con




~ concentracién alta es negetiva. La espirometrio es normal. 2Qué
ofirmacién de las siguienies es correcta?
1. Podemos afirmar que la enferma nunca fuve infeccidn fu-

berculosa.

2. Es imprescindible hacer uno biopsia fransbronguial de en-
trada.

3. Debemos empezor trotomiento con corficoides desde este
momenio.

4. Es basfon i n -

te.* {Nota: sorcoidosis en estadio ).
5. La enferma fiene un 30% de probabilidades de fallecer en 5
afos,

MIR 00 {6747): Un varén de 45 afos de edad, que llava froba-
jcndo 20 anos en una fundicién, presenta debilidad, tos seca

esporddica y disnea, En lo radicgrofio de tdrax procticada se
aprecion multiples micronddulos (tamaono de grane de mijo) en

todo el parénauima pulmonar y odenopatios mediastini
ili i imétricas. Cinco meses después,

tros seguir fratomiento médico farmacolégico, el padente ha
mejorado algo de sus sinfomas y en una nueva radicgrafia ob-
servamos lo desaparicién de las lesiones pulmonares y la persis-
tencia de las adenopatics. ¢Cudl de los siguientes serfa el dia-
gnéstico més probable?
1. Asbestosis.
2. Silicosis.
3. Granuloma eosinéfilo.
4. Sarcoidosis.® (Nola: esladio I, con involucién o estodio ).
~ 5. Tuberculosis,

1.9. Tratamiento

e Corticoides a portir del estadio Il con repercusién funcional,
en ofectacién cardiaca, ocular, del SNC, hepética o hiper-
calcemia (MIR).

- »  Aclualmenie se considera ol metoirexate como el tratomien-
to de 2° linea. Esté indicado en cosos refractarios y en
aquellos en los que los corficoides estdn contraindicados,

e La ciclosporing, hasta hace poco considerada comoe el tra-
tamiento de eleccién de 2° linea, se ha mostrado indtil para
las manifestaciones pulmonares.

e En casos muy avanzados, sin respuesta a ofras terapéuticas,
puede estar indicado el trasplante unipulmenar,

MIR 99 (6223): Mujer de 21 onos ne fumadore, que consulta
por tos seca, febriculo, astenia, artralgias y lesicnes cutGneas
sugerentes de eritema nodoso. Lo radiografia de torax muestra
adenopatias _hiliares bilaterales y en ragién paratraqueal dere-
cha. La fibrobroncoscopia evidencia inflomocién difusa de la

- mucosa bronguial y el lavado broncoclveolar una linfocitosis del

32% con cociente linfocitos T._(colaboradores| / Ta (supresores)

~ superior g 3.5. 2Cudl es, entre los siguientes, el diaandstico més

probable y la adtitud a seguir?

1. Linfoma pulmonar y debe tratarse con MOPP,

2. Tuberculosis pulmonar, por lo que hay que iniciar trata-
miento tuberculostdtico inmediato o la espera del resultado
del cultive de Lowenstein.

3. Alveolitis alérgica exirinseca, lo que obliga a obtener una
muestra de tejido pulmonar para descartarla.

"4, reoidosis tadio |, no siendo necesario inicior trato-

ient rm respiratorig,”

5. Sarcoidosis en esiadio |, por lo que es imperativo inicier

- tratamiento inmediato con glucacorticoides para evitor |o

progresién de la enfermedad.

2. Sindromes de hemorragia

alveolar

- 2.1. Sindrome de Goodpasture

A. EPIDEMIOLOGIA
Es mas frecuente en varones jdvenes (enfre la 22 y 42 década). Se
" osocia con HLA-DRw2 y HLA-B27.

- B. PATOGENIA

Auta-Anticuerpos anfi-membrano bosal de capilares alveolares y

glomerulares {6MIR) {reaccidn inmunoldgica tipo I, MIR). El anti-
geno es un componente de la molécula de colégeno tipo IV.

_ Es uno reoccién inmunolégica

Lo pﬂtt_:gpiiin*cfer.;- - o i -+ hpo‘ %,
Asma | (MIR).
Goodpasture Il {MIR).
Alveolitis alérgica extrinseca Iy IV (MIR).
Beriliosis V.

C. CLiNICA

Hemoptisis de repeticion (3MIR) (es el sinfoma mds frecvente).
Disnecs {2MIR)}, fos, crepitantes pulmonares, orina oscura (MIR).
Palidez, anemia (2MIR). Fiebre.
D. METODOS COMPLEMENTARIOS
a. RADIOLOGIA DE TORAX:
En la fase agudo, infiltrodos pulmonares olveolares bilate-
rales IMIR), que predominan en compos inferiores.
En la fose crénica, patrén intersticial.
b. CAPACIDAD DE TRANSFERENCIA DE CO (DLCO}:
Aumentada (MIR). Es la prueba funcional mas dtil para el
diagndstico de hemorragia alveolar.

c. ESPUTO: Macréfagos con hemosiderina.
d. SANGRE Y ORINA:

e Defeccion de anficuerpos circulontes anfi-membrana
basal (6MIR), por ELISA o radicinmunoensayo.
Anemia ferropénica aguda (ZMIR).

Hipoxemia.

Afectacién de la funcién renal: elevocién de ureo y
creatinina, hematuria, proteinuria y cilindros hemdticos
en o orina [MIR).

MIR 97 (5183): Un enfermo de 30 afios acudié_al hospitol con

expectoracién hemoptoico de tres dias de evolucion. En los dos
aos precedentes, habia sufrido episodios outolimitodos de
coracteristicas similares en cuotro ocosiones. La orina habia sido
oscura coincidiendo con estos episodios. No era fumador. En los
oltimos meses haobia comenzado o nolar disnea de esfuerzo.
Loboraterio: gnemiag microcitica de intensidad moderada, urea
sérica oumentada y microhematuria y cilindruria hemética en el

sedimento urinario. Rx térax: infiltrados pulmonaores dispersos.
éQgé_msLeb_g_o_p_ugm entre las siguientes, solicitaria?
Anticuerpos antimembrana basal, determinacién de hierro
sérico y saturacién de la transferrina.*

Anticuerpos antinucleares y antimisculo liso.

Electroforesis de proteinas e inmunoglobulinas.
Eleciroforesis de hemeglobinas y TAC torécico.

Ecografia renal y puncién tordcica transparietal.

R R

MIR 08 (8881): Paciente varén de 54 anos de edad, con antece-
dentes de frabajor en un faller, pintando chapa de coches, que
acude ol hospital por cuadro de tos con expectoraciéon hemop-
toica de dos dios de duracién, acompanado de hemaluria y
disminucion de lo diuresis en las altimos 24 h. 2Cuél es lo explo-
racién, entre las que se enumeran a continuacién, gue realizaric

en primer lugar para orientar el diagnéstico?
1. Rodiologia de térax,

B Defermumcrén de siderocitos en esputo.
3. i ticuerpos anfimembrana basal
glomerylar.®

4. Realizacién de biopsia renal.
5. Determinacién de proteinuria,

e. BIOPSIA RENAL:

» Glomerulonefritis proliferativa necrotizante: prolifera-
cién focal en vnos glomérulos y difusa en otros, semi-
lunes (MIR), depésitos lineales de IgG (anticuerpos an-
timembrano bosol) y C3 en las membranos baosales
{5MIR}, visibles con inmunaofluorescencia,

¢ En el 20% existe sdlo ofectacién renal y no pulmonar.

Neumoroaia & Cirucia TORACICA
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XV. ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

f. BIOPSIA PULMONAR TRANSBRONQUIAL:
¢ Menor rentabilidad diagnéstice que la renal. Mues-
tra capilaritis pulmonar,
g. GASOMETRIA:
e Hipoxemia.

E. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Mas de un tercio de los pacientes con hemorragio alveolar y

glomerulonefritis no fienen sindrome de Goodposture (lupus

ertematoso sistémico, granulomatosis de Wegener (MIR), granu-
lomatosis de Churg-Strauss, granulomotosis linfomatoide, etc.).

F. PRONOSTICO

Malo. 50% de supervivencia a los 2 ofos, Debido al empleo de

didlisis, la causa mds frecuente de muerte en la actualidad es ia

hemorragia pulmonar.

G. TRATAMIENTO

* Lo plasmaféresis (2MIR) detiene la hemorragia pulmoner y
frena el deterioro renal, por lo que debe oplicarse con
méximao urgencio.

« Corficoides {la hemorragio pulmonar grove se frata con
pulsos de corticoides) e inmunosupresores, Es muy importan-
te iniciar precozmente el tratomiento, sobre todo si hay da-
fio renal, porque asi aumenian los posibilidades de preser-
var el rindn.

e En casos graves: nefrectomia bilateral para eliminor el
mdéximo de anlicuerpos depositados.

e En un enfermo con un sindrome de Goodpasture que le ha
conducido o uno insuficiencia rencl crénica, se puede reali-
zar un trasplonte renal si lo produccién de anticuerpas anti-
membrana basal ha cesado (ZMIR).

MIR 99 FAMILIA (6181): En un enfermo con un sindrome de

Goodposture que le ha conducido a unc insuficiencia renal

crénico:

1. No debe realizarse un trasplante renal, pues la enfermedad
le danaré el rinén trasplantado.

2. El trasplonte puede realizarse si la produccidon de anticuer-
pes anti-membrana bosal ha cesado.*

3. Debe seguir siendo tratado indefinidamente con inmunosu-
presores paro profeger su pulmén,

4. Debe seguir siendo frofade indefinidomente con esteroides
para proteger su pulmén.

5. La funcién renal se recupercrdé cuando dejen de producirse
outo-anticuerpos anti-membrana basal,

MIR 13 (10125): Hombre de 38 afios que consulta por disnea y
hemoptisis. En los andlisis de sangre tiene cregtining 7 mg/dl
urea 250 mg/d| y anti-MBG (onticuerpos anti membrana besal

glomerular) positives o titulo alto. Se realiza biopsia renal que
muestra semilunas en el 75% de los glomérulos y en la inmuno-
fluorescencia aparece un patrén depdsito lineal de Ig. 2Cual de
las siguientes es la respuesta correcta?

Se trata de una Nefropatia Ig A con fracaso renal agudo.
Estario indicada lo realizacion de plosmoféresis.”

Se trata de una Glomerulonefritis membronoso.

El micofenolato mofetilo es el tratamiento inicial de eleccién.
La afectacién glomerulor esta causada por la presencia de
inmunocomplejos circulantes.

2.2. Hemosiderosis pulmonar idiopética

AN

A. EPIDEMIOLOGIA

Es mas frecuente en jovenes.

B. ETIOLOGIA

Desconocida.

C. CLINICA

Sindrome de hemorragio alveolar (MIR), sin_ofectacién del rifién
ni_de ofros éraanos. Anemia ferropénica (MIR). Fibrosis pulmo-
nar.

D. DIAGNOSTICO

El diagnéstico se realiza por exclusién de ofras causas de hemo-
rragia pulmonar. Lo biopsio pulmonar demuestra hemosiderosis
(MIR), sin inflamacién, vasculitis, necrosis, granulomas ni anti-
cuerpos anfimembrana basal,

E. TRATAMIENTO

Corticoides. Tratamiento de la anamia.

F. PRONOSTICO
Malo (fibrosis pulmonar).

Hemorragios
pulmonares

Hemeosiderosis pulmonor idiopética: sangrodo alveolar de repeticidn de
couse desconocido gue conduce © fibrosis pulmanor.

3. Neumonias eosinéfilas

3.1. Conceptos
A. NEUMONIA EOSINOFILA

Conjunto de sindromes de varioda efiologia que tienen en
comin la existencio de infiltrados pulmonares por eosindfilos.

Eosindfilo.

B. SINDROME PIE
Frecuentemente, aunque no siempre, lo ecsinofilia pulmenar
se ocompana de eosinofilio en la sangre y el espute. Se de-
nomina sindrome PIE a la asociacién de Infilirados Pulmona-
res por eosindfilos con Eosinafilio periférica.
Son sindromes PIE la ospergilosis broncopulmonar alérgica
(MIR) y el sindrome de Churg-Strouss (MIR), entre otros,
No se incluyen enfermedades pulmonares comunes en las que
se puede encontrar eosinofilia periférica sin infiltrodos pulmona-
res por eosindfilos (MIR), como lo sarcoidosis, la enfermedad de
Hodgkin, la tuberculosis o el cancer de pulmén.

3.2. Clasificacién de las neumonias
eosinéfilas segin su etiologia

Origen desconocido (neumonia eosindfila crénica).

Infestacion de porasitos (sindrome de Loeffler): Ascaris, Ancy-
losterna, Toxocara, elc.
Infecciones.
Anlicuerpos monoclonales Anti-TNF-alfa.

* Fdrmacos (nifrofuranfoina, MIR, sulfomidas, hidralacing,
acido acefilsalicilico, peniciling, isoniozida, efc.).

e Neumonia eosindfila crénica asocioda con sindrome asmdético
(MIR).
Aspargilosis broncopulmonar alérgica (MIR).
Neumenio eosinéfila asociada a angeitis sistémica y fenéme-
nos de hipersensibilidad (granulomotosis y angeitis olérgica o
sindrome de Churg-Strauss, MIR).

3.3. Neumonia eosinéfila crénica
A. EPIDEMIOLOGIA

e Es la forme de neumonio eosindfila més frecuente en nues-
tro medio.

e Es mas frecuente en mujeres de edad media (MIR), con ante- -
cedentes de asma intrinseco {3MIR].




Enfermedades que afectan sobre todo a asméticos:
Aspergilosis broncopulmenar alérgica (MIR).

Granulomatosis de Churg-Strauss (MIR).
Neumonia eosindfila crénica [MIR}.

B. CLINICA
e Curso indolente, pero progresivo con fos y disnea (MIR).
e Sintomas sistémicos: fiebre, ostenio y pérdido de peso (MIR).
e Sintomas asmdticos (SMIR).
C. METODOS COMPLEMENTARIOS
o. RADIOLOGIA
Patrén de edema pulmonaor folonegativo (infilfrados pul-
monares periféricos, MIR).
b. BAL
Eosinofilio (puede llegar al 90% del total de los células
obtenidas).
c. SANGRE
Eosinofilic periférica [MIR).

Neumania eosindfilo crénica: infiltrados pulmonares periféricos.

Neumania eosindfila crénica, Infiltrodos pulmonares de disposicion prefe-
rentemente periférica (flechas) (imagen en “olos de moripose en negati-
vo").

MIR 98 FAMILIA (5448): Uno de los hechos siguientes NO es
propio de lo neumonia eosinofilico:

Curso indolente pero progresivo de tfas y disneo.

Fiebre recurrente, fos y disnea.

Sintomas asmdticos.

Distribucién central de los infiltrados alveclares.*

Eosinofilia periférica.

I o

MIR 99 (6228): Un hombre de 50 afos ocude al médico con
asme, febricule, astenia de dos meses de evoluciédn e infiltrados
en la radiogafia de 16rox que son bilolerales de tipo olveolar y
situados periféricamente junto a las axilas. Las tnicas alleracio-
nes analiticas son una cifra de 15% de eosinéfilos y una VSG de
100 mm a la primero horo. El diognéstico més probable, entre
los siguientes, es:

Granulomatosis de Wegener.

Aspergilosis broncopulmonar aléraica.

Neumcnia ecsindfila crénica.*
Sindrome de Leffler.

Panarteritis nodosa.

P e

v

Pregunta vinculoda @ la imagen n®3

MIR 13 (10004): Muier de 64 afos de edad, sin antecedentes de

interés, con disnea progresiva de varias semanos de evolucién,

cuya radiografia frontal de térax sugiere un diagnéstico radiold-
ico practicamente definitivo. Cudl seria éste?

Imagen 3
Tromboembolismo pulmonar cen infarios.
Neumonia por Pneumocyslis jiroveci.
Proteinosis alveolar.
Edema pulmonar,
Neumonia eosinéfila crénica.”

D 0. 19 =

Pregunta vinculoda @ la imagen n°3

MIR 13 (10005): En relacién con el diognéstico de sospecha que

ha establecido, 2cudl seria la pruebg de confirmacidn mds indi-

caoda?

1. Determinacién de presién copilar pulmonar, mediante caté-

fer de Swan-Ganz.

Lavado broncoalveolar.

Tomografia computarizada lordcica [arlerias pulmonares).
rminagion indfilos en riféri

Determinacién de anticuerpos anti VIH.

ety

D. TRATAMIENTO

Los corticoides mejoran en pocos dias el cuadro clinico y radiolé-
gico (MIR]. Hay que edministrarlos durante un aiio.

E. PRONOSTICO

Tendencia a la recidiva.

3.4. Sindrome de Leffler

A. ETIOLOGIA

» Infestacién por pardsitos (Ascaris lumbricoides, MIR). Los
huevos ingeridos se transforman en larvas en el intestino y
pasan al pulmén por lo circulacién portal. Desde los pul-
mones ascienden por los vios aéreas hasta lo faringe donde
son deglutidos para completar su maduracién en el intesti-
no.

¢ También puede aparecer por férmacos o ser de origen
desconocido.

MIR 02 (7371): Seficle cuél de las swgunenfes asociaciones de

u clinico caracteristica es INCORRECTA:
1. Ascaris lumbricoides - Sindrome de Loeffler. :

2. Onchocerca volvulus - Ceguera de los rios.

3. Anchylostoma duodenale — Anemia megalobléstica.* (Nota:
anemia ferropénica por pérdida crénica de sangre a nivel intasti-
nal).

4, Strongyloides sfercolaris — Sindrome de hiperinfesfacion en
inmunodeprimidos.

5. Taenia solium -~ Conwvulsiones generalizodos.

B. CLINICA

Es una neumonia eosindfila aguda benigna. El paciente puede
estar asinfomdtico o presentar fos, fiebre, sibilancias y eosinofilio
en el esputo y en sangre.

C. METODOS COMPLEMENTARIOS

Infiltrados pulmonares periféricos y migratorios, en abanico, en
la radiegrafia de térax.
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D. TRATAMIENTO

Hobitualmente el proceso es autolimitado y sélo se requieren
farmacos pare trator casos de obstruccidn intestinal o malnutri-
cidon. Si se confirma lo eficlogio de Ascaris, se adminisira me-
bendazol.

El sindrome de Loeffler es uno neumonitis que se acompana de fiebre,
disned, easinafilio e infilfrados pulmonares fugaces, cousado por fa mi-
gracién de lorvas de Ascaris lumbricoides. Las larvas provenientes de los
huevos infactantes del intestine atraviesan le pared intestinal, llegan a
pulmén por sangre o linfa y, tras un periodo en los olvéolos, ascienden
por los bronquios a lo faringe y son deglutidos, llegando ol intestino,
donde alcanzan lo forma adulto. Tratomiento con Pamoato de Pirantel o
Mebendazol.

‘ %??1?-;’&"

Eosinofilia en esputo

Infiltrados en abenico

Jde

Eosinofilio

© Curso Intensivo MIR Asturias 2004

Sindrome de Léeffler: Neumoania eosinéfila aguda benigno producide por
ascaris lumbricoides que acfon como alergenos provecando vna infilfra-
cién eosinofilica en pulmén.

3.5. Sindrome hipereosinéfilo

A. CONCEPTO

Es una enfermedad rara que constituye la forma mds grave de
les eosinofilias pulmonares idiopdticas y que, a diferencia de la
neumonia eosindfila crénico, no ofects exclusivamente al
pulmén,

B. ETIOLOGIA

En ocasiones oparece tros un fransplonte de médula désea o
pulmén. A veces se asodia a linfomo de células T.

C. DIAGNOSTICO

Hay eosinofilia superior o 1.500 eosinéfilos por microlitro durante
més de 6 meses e infiltracién por eosindfilos de diversos drganos
(SNC, piel, pulmén, corazdn).

D. PRONOSTICO

La enfermedad cardiaca es la mayor causa de morbimortalidad.

E. TRATAMIENTO

Se trota con corticoides, hidroxiurea o ambaos.

4. Fibrosis pulmonar idiopdtica

A. SINONIMIAS

Alveolitis ﬁbr950me criptogenética.

B. ETIOLOGIA

Enfermedad inflamatoria crénica de efiologia desconocida que

progresa hacia una fibrosis pulmonar diseminede con destruc-

cién irreversible del parénquime pulmonar.

C. PATOGENIA

Alveolitis dominada por macréfagos alveolares. Eslos macréfa-

gos, por una causa desconocida, liberan fibronecting, facter de

crecimiento derivado de los macréfagos alveclares y foctor de

crecimiento derivado de las plaquetas (FCDP) que inducen la

proliferacién de fibroblastos y le fibrosis pulmonar.

D. ANATOMIA PATOLOGICA

a. NEUMONITIS INTERSTICIAL DESCAMATIVA
Infiltracién del intersficio por linfocitos y otros células in-
flomatorios. Los alveclos aparecen rellenos de células
(iniciolmente se pensaba que eran neumacitos tipo Il des-
camados, de ohi el nombre, pero chora se sabe que son
macréfagos). Es rara, aparece exclusivamente en fuma-
dores entre lo 4° y 5° década y tiene mucho mejor
prondslico que la neumonitis intersticial comdn (70% su-
pervivencia a los 10 afos). )
b. NEUMONITIS INTERSTICIAL COMUN

Es la histologio més frecuente. A diferencio de la anterior,
domina la fibrosis intersticial y la destruccion de la orqui-
tectura alveolar normal con engrosamiento de la mem-
brana clveolo-copilar.

-

Fibrosis pulmonar idiopatica.

E. CLINICA
a. FORMA SUBAGUDA:
Fiebre y sinlomas constitucionoles.

b. FORMA CRONICA:
e Sinfomas més frecuentes:
Disneo de esfuerzo (es el sinfoma mas frecuente) y fos
seca (AMIR), sin fiebre.

* Signos mds frecuentes:
Estertores  crepitantes  feleinspiratorios  bibasales
{3MIR), acropaquias [4MIR), faquipnea (MIR), cianosis

[MIR),
S

Disneo de esfuerzo

O vt

El sintoma mas frecuente de lo fibrosis pulmanar idiopatico es la disnea
de esfuerzo,
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Fibrosis pulmonor idiopética.

~ MIR 00 {6748): Uno de los signos fisicos referidos a continuacion

NO es caracteristico de la fibrosis pulmonar idiopdtica. Senélelo:
1. Taquipnea.

2. Acropaquios.

3. Estertores secos en lo inspiracién.

4. Sibilancias espirgtorios.*

5. Cianosis.

MIR 07 (8581): Un paciente de 60 arios, fumador, con historia

de disnec de un aho de evolucién presenta una auscultacién de
" crepifontes y se comprueban acropoqguias. La TC torGeica de-

muestre uno ofectacién reticulor en lo periferia del pulmén. El

diagnéstico mas probable es:

1. Neumonitis por hipersensibilidad.

2. Neumonia organizada criptogénica.

3. Fibrosis pulmonar idiepética.*

4. Neumonia intersticial no especifica.

5. Neumonia eosinéfila crénica.

“ MIR 11 (9757): En un paciente en estudio por sospecha de fibro-
sis pulmonor idiopético, 2cudl de los siguientes sinfomas o sig-
nos debe hacernos sospechar un diagndstico alternativo?:

1. Presencia de sintomas sisiémicos.*

2. | Acropaquics.

3. Disnea de esfuerzo progresiva.

4. Crepitanfes finos en la auscultacién pulmonar.
5. Edad superior a 50 anos.

El/los sintoma/s més
frecuente/s de...

Cor pulmonale crénico
Hipertensién pulmonar

Es/son...

Disnea.
Disnea de esfuerzo.

Asbestosis Disnea.
Alveolitis alérgica exirin- Di

isnea.
seca

Linfangioleiomiomatosis  Disnea de esfuerzo.

Neumonia por pneumo-
cystis carinii
Fibrosis pulmonar

Disnea y tos seca.

Disnea de esfuerzo y tos seca.

.F. METODOS COMPLEMENTARIOS
0. RADIOLOGIA CONVENCIONAL Y TAC:
La TC fordcica de alta resolucion (MIR) permite la deteccién
de la enfermedad en los casos con radiografia de t6rax nor-

mal, en presencio de sintomatologia y/o alteraciones funcio-
nales respiratorios.

* Forma subaguda:
La imagen mds frecuente son infilirados difusos en vi-
drio esmerilado o reticulo-noduliflares, mds acenfuo-

dos en los bases (MIR) y en la periferia del pulmén
(MIR).
* Forma crénicg;

Fibrosis extensa y aponalamiento.

s

[ .

Enfermedad pulmonar intersficial.

\. i\ pa - .

it -

TC de a!ra reso!ucron pu!monor Fi b:os:s pufmonar Se observan éreos de
panalizacién (flechas) de disposicién periférica en ombos pulmones, scbre
fodo en el izquierdo.,

MIR 04 (7802): Uno de los siguientes criferics NO es sugestivo

de fibrosis pulmonar idiopdtica:

1. Disminucion de la DLCO, en presencia de acropaquia y
estertores bilaterales.

2. Alteracién ventilatoria restrictiva.

3. Ausencio de hollazgos histopatolégicos en biopsia trans-
bronquial o lavado broncoalveolar sugestivos de un dia-
gndstico alternativo,

4. Exclusién de cualquier causa de enfermedad pulmonar inters-
ticial difusa.
miel”, asociade de forma constente o imégenes en “vidrio
esmerilado” extensos.*

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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XV, ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

Pregunta vinculada a lo imagen n°4
MIR 11 (9536): Un hombre de 67 ofios no fumador acude a

consulta por tos seca y disnea Drogresovo desde hace ofo y me-
dio. A lo exploracnén presento 1 i

acropaquias. Una gasometria arteriol basal muesira pH 7.36,
pCO,; 34 mmHg, pO, 62 mmHg. Los valores de una espirometr-
ia son FVC: 1.550 ml (48% del valor tebrico), FEV, 1.320 ml
(54% del valor tedrico) y FEV,/FVC 84%. Se realiza una TC toré-
cicc que se muestra en la imagen. 2Qué diggnostico es el maés

probable en este 050 ¢:

lmcgen 4
Sarcoidosis.
Fibrosis pulmonar idiopatica.”
Silicosis.

Histiocitosis X.
Naumonitis intersticial inespecifica.

L D

.

La localizacién mds frecuente
de... Es...

Lébulos inferiores (segmen-
tos posteriores).
Lébulos inferiores y medios.

Lébulos inferiores y medios,

Secuestro pulmonar

Fistula arteriovenosa pulmonar
Bronquiectasias

Enfisema panacinar
Primoinfeccién tuberculosa
Neumonia psitacosis

Neumonia Fiebre Q

Neumonia citomegalovirus
Fibrosis pulmonar en la asbesto-
sis

Fibrosis pulmonar idiopdtica

Lébulos inferiores.
Lébulos inferiores.
Lébulos inferiores.
Lébulos inferiores.
Lébulos inferiores.

Lébulos inferiores.

Lébulos inferiores.

b. GASOMETRIA:

e Hipoxemio, inicialmenfe fras esfuerzos (ZMIR) y lvego
en reposo (mds frecuente, MIR). La hipoxemia en repo-
so se debe, principalments, a alferacién de la relacién
ventilacion / perfusion (MIR]. Durante el ejercicio, la
alteracién de la difusién contribuye o empeorar la
hipoxemia.

e Lo hiperventilocién mantiene bojos los niveles de CO,
en la maoyor porte del curso de la enfermedad (MIR).
En foses finoles aparece hipercopnia por alteracion de
la relacién ventilacion / perfusién.

MIR 03 (7543): Paciente de 65 afos, fumador de 25 paquetes /
gfo, de profesién ingeniero, sin antecedentes de interés. Presen-
ta disnea de esfuerzo progresiva y tos seca desde hace 1 ano. A
lo exploracién presenta acropaquias y esterfores crepitantes,
bilaterales y persistentes. La rodiogrofio de térax muestra imd-
genes reticulonodulillares basales y siméiricas, con reduccién de
los compos pulmonares. La exploracién funcional pulmenar
Unicamente presenta: capacidad de difusion (DLCO) 43% refe-
rencia; SaQ. 94% en reposo y 72% ol esfuerze. 2Cuél es el dia-
gnéstico mds probable?

1. Enfermedad pulmonar obstructiva crénica.

BCNO).
Neumenlia eosinédfila crénica.
Alveolitis alérgice exirinseca.

Fibrosis pulmongr idiopdtica.”

c. PRUEBAS FUNCIONALES:
Patrén restrictiva (3MIR). Disminucién de la compliance.

0w

MIR 02 (7278): Hombre de 54 anos de edad que acude o con-

sulto por disnea de esfuerzo de 9 meses de evolucién. Lo explo- -

racién fisica muestra lo presencic de esterfores crepitontes en lo

auscultacion. La rodiografia de torax presenta un potrén reticular

que ofecta las boses pulmonares. 2Qué dato esperaria encontrar
n | oracién funcional irgtoria?

Relacion FEV, / FVYC inferior al 60% del valor tedrico.

Neormalidad de la medicién de lo copocidad de difusién.

Prolongacion del tiempo espiratorio.

Capacidad Vital

Aumenio de lo Capacidad Residual funcional.

L ol S b e

d. CAPACIDAD DE DIFUSION PULMONAR (DLCO):
La difusion disminuye precozmente (SMIR).

Pregunia vinculada a lo imagen n®4
MIR 11 (9537): En relacién con lo enfermedad del caso anterior,
2cudl de los siguientes ofirmaciones es la correcta?

1. Estd indicado la realizaciéon de una gammagrafia pulmonar
con Galio 67 para establecer el diagnéstico definifivo.

2. Ladifusién pylmon habitualmente estard dismi-
nuido.*

3. Una biopsia pulmonar mostrara un pairon histologico de

neumonilis intersticial descomative. (Neta: Neumenitis intersti-

cial comin).

La causa mas frecuente de muerte es la infeccién respirato-

ria. (Nota: la insuficiencia respirotoria y el cor pulmonalg).

5. Los esteroides suelen modificar la evolucién de la enferme-
dod.

e. LAVADO BRONCOALVEOLAR (MIR):
Aumento de células a expensas de los neutrdfilos y macré- -
fagos (MIR).

tmmnmno

Neutréfilo,

f. GAMMAGRAFIA CON GALIO®:
Aumento de la captocién (alveolitis, MIR). Lo gammagraf-
ia con Ga¥ no permite estoblecer el diagnéstico de en-
fermedad intersticial v en la actualidad, no esté indicada
(MIR], en el estudio de estos enfermedades.

MIR 00 FAMILIA (6497): Para lo valoracién de la fose evolutiva
de una fibrosis pulmonar, senale cual de los siguientes pruebos

es la MENOS adecvada:
Radiografia de 1orax.

1.

2. Scanner toracico de alta resolucion.
3. Gammagrofia con Galio®’.*
4
5

Pruebas de funcion respiratoria.
Biopsia tronsbronquial.

g. BIOPSIA PULMONAR:

* Se diognostica por_exclusidon de cualquier causa de
enfermedad puimonar infersticiol difusa (MIR), por
ausencio de hallezgos histopatolégicos en biopsia -
transbronquial o favado broncoalveolar sugestivos de

2. Bronquiolitis obliterotiva con neumeonia orgenizada. (Nota:



un diagnéstico alternativo (MIR).

e Lo biopsia transbronguial (MIR), fiene una toso ele-
vada de falsos negatives por la distribucién irregular
de las lesiones.

e En los cosos en los que la Broncoscopia no sea diog-
néstica, es desauble una blepsio por foracoscopia o
foracofomic (ZAMIR].

- G. PRONOSTICO
Malo. Supervivencia media: 5 onos La cousa mds frecuente de
muerte es la insuficiencia respiratoria progresiva o el cor pulmo-
- nale.
H. TRATAMIENTO
» Corticoides (prednisona, prednisolona), aunque no modifi-
can mucho la evolucién de lo enfermedad (MIR).
¢ También se han postulado comoe tratamiento los citoidxicos
(ozatioprina, ciclofosfamida) y los antifibrinogenéticos (col-
chicina, interferén gamma).
En algunos casos, trasplante de un pulmén,
—~L SEGUIMIENTO
s Lo evaluacion de los pacientes con enfermedades pulmona-
res infersticiales se realiza mediante espirometria, volimenes
pulmonares, DLCO y gases arterioles en reposo {MIR).

" MIR 09 (9286): 2Qué medidas funcionales periddicas fienen un

_ popel bdsico en el seguimiento y manejo de los enfermedades

pulmonares intersticiales crénicas?:

1. Espirometria v test de provocacién mediante metacolina.

- 2. Espiromelria, volumenes pulmonares, medido de lg difusién

el mondxido r rial
en reposo.”
3. Espirometria y medida de la fuerza de los miscules respiro-
x torios.
— 4. Prueba méxima de ejercicic en ciclo ergémeiro con goso-
metria arteriol.

~ 5. Espirometria y curva prasién/volumen,

~ Los farmacos pueden ocasionar neumopatia intersticial por su
efecto téxico directo sobre el parénguima pulmenar o bien per el
- desarrollo de fenomenos inmunolégicos (MIR) y/o inflamatorios,

5.1. Amiodarona

A. EPIDEMIOLOGIA
Lo incidencia de nevumopatia intersticial ocasionada por emioda-
~ rona es del 6 %.
Es infrecuente que se produzca afectacién pulmonar si la dosis
amiodarona es inferior @ 400 mg / dia (MIR), durante 1 - 2 me-
- 58S,
B. METODOS COMPLEMENTARIOS
0. RADIOGRAFIA DE TORAX
Infiltrados infersticiales o alveolointersticiales que afecton
sobre todo a los I8bulos superiores, que pueden atribuirse
~ errdneamente a la insuficiencia cardioco que presentan
muchos de estos pacientas.

LAYADO BRONCOALAVEOLAR

No muesiro caracteristicas definidas, salve una disminu-
cidws del cociente linfocitos T coloboradores / T supreso-
> res-cilotoxicos.

En ocasiones, la amiodarona puede producir un cuadro
de fosfolipidosis en los pulmones, en el gque lo biopsia
pulmonar muestra macréfegos con citoplosma espumoso
en los alveolos, neumocitos tipo Il con inclysiones lkamina-
5 res de fosfolipidos, y lo exploracion muestra signos de
edema pulmonar,

C. PRONOSTICO

El curso es variable, con resolucién de lo enfermedad después
de suprimir el férmaco e instaurar tratamiento con glucocorticoi-
des, aunque no es infrecuente la evelucién a fibrosis pulmonar.

5.2. Citotéxicos

Los citotdxicos (bleomicna, mitomicina C, busulfén, ciclofosfa-
mida, metotrexato, carmusting, et.) constituyen el grupo farma-
colbgico que con moyor frecuencia ocasiona neumopatia intersti-
cial.

La bleomicino es la causa més frecuente de enfermedad pulmo-
nor inducida por la quimioterapia.

5.3. Antibiéticos

Rara vez causan neumopatia intersticial. La nitrofurantoing (MIR),
produce dos tipos de neumopatia:
A. NEUMOPATIA AGUDA;
Es la més frecuente, 1 — 7 dias después del comienzo del trota-
miento, puede cursar con eosincfilia periférica y linfocitosis en el
lavedo broncoalveclar. Presenta fisbre, escalofrios, tos y disnea.
Radiclégicamente hay infilirados.
B NEUMOPATIA CRONICA:

~ 12 meses después del comienzo del trotamiento, con sinto-
mos similares a la fibrosis pulmonar idiopética. (tos seca, disnes,
infiltrados intersticiales, MIR).

MIR 98 FAMILIA [5663): Uno pociente de 30 anos, fiene infec-
ciones urinarias de repeticién _por lo que toma crénicamente
antibidticos. Su médico, debido a tos seco v disneo progresiva, le
realiza una radiografia de térox donde obietiva infiltrados infers-
ficioles. ¢Cudl de los siguientes férmocos es el causante mas
probable?

1. Cotrimoxozol.

2. Acido pipemidico.

3. Nitrofurantoing.*

4, Amoxicilina.

5. Cefaloridina.

5.4. Sales de oro

Las sales de oro utilizadas en la ariritis reumatoide pueden pro-
ducir enfermedad pulmonar infersticial en los compos superiores,
con eosinofilia periférica (MIR) y linfocitosis en el lavado branco-
olveolar.

6. Afectacion pulmonar en las

colagenosis

6.1. Artritis reumatoide

A. EPIDEMIOLOGIA

e Existe afectacion de la funcién pulmonar en el 50% de los
enfermos, y afectacion radiolégica en el 25%.

e [as maonifestaciones plevropulmonares en pacientes con artri-
tis reumotoide son més frecuentes en los varones (2ZMIR).

e Lo afectacion pulmonar puede aparecer antes que la afecta-
cién articelar [MIR).

MIR 00 {6802): 2Cudl de los siguientes afirmaciones es FALSA

en relacién con la Ariritis Reumatoide?

1. Los manifestaciones sistémicas SUELEN ccurrir en lo orfritis
reumatoide seropositiva grave de larga evolucién.

2. Lo uveilis anterior na_menifestocidn ocular cargacteristica
de los pacientes con ardrifis reymaltoide * (Nota: las dos mani-
festaciones oculares principales de lo artritis reumatoide son la
epiescleritis y la escleritis. La uveitis anterior aparece en la espondili-
tis anquilopoyéiical.

3. Lo orlritis reumatoide es una poliarkritis simétrica que corac-
ieristicamente afecta a orliculaciones inferfoléngicas proxi-
males y articulaciones metacarpofoléngicas con afectacian
mas infrecuente de las articulacianes interfalangicas distales.

4. los nédulos reumatoideos se localizan en estructuros periar-
ticulares, SUELEN ser indoloros y aparecen en pacientes con
foctor reumatoide posifivo.

5. Las manifestaciones plevropulmonares en pacientes con
arfritis reumatoide son mds frecuentes en los varones.

NiUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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RECORDEMOS (REUMATOLOGIA)

Aunque la arritis reumaoioide es pnmoncmenfe una enfermedad
arficular, son frecuentes los mani icular |

arritis reumatoide:

Oculares: epiescleritis y esclerifis.

Neurolégicas: neuropotio periférica {MIR), subluxacién anterior
del allas (MIR), vasculitis cerebral [MIR), impresién basilor (MIR}.
Linféticas: adenopatia, esplenomegalia (MIR].

Hemaiolégicos: anemioa (MIR), tromboctapenia.

Renales: omileidesis secundaria (SMIR), glomerulonefritis (MIR),
insuficiencia renal por AINES (MIR).

Pericérdicas.

Respiratorias (MIR).

Laringeas: obstruccién de vio oérec superior por artritis de
aritenoides.

Alteracién inmunolégica: el feclor reumatoide es un outeanti-
cuerpo dirigido contra la regién Fc de lo IgG, no especifico de
la ortritis reumatoide.

Artrifis
3 6 > arficulares

Simétricos

Ercsiones
Osteoporosis
vadcodiculor

Artritis reumatoide.

Sinevitis da lo museca

Desviacion cubsitol

Deformidod en I del pulgor

£ Uvon tremsivo MIR Astarizn 2000

Artritis reumotoide: rafogo cubital,

ﬁ—--—u&ll—- 2,

Nédulos subcuténeos en la artritis revmatoide.

B. MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS DE LA ARTRITIS
REUMATOIDE

MIR 06 (8357)
gmg!g ares de lo artritis reumatoide es FALSO que:

a. DERRAME PLEURAL:

En el 50 % de los pacientes.

Es un exudado (alto contenido en profefnas y LDH, MIR) ~

con:

s Glucosa menor de 60 (los niveles muy bojos de glu-
coso, en ausencia de infeccién, son casi diagnésticos, —
2MIR}.

s pH inferior o 7.20.

*  Foctor reumatoideo positivo y descenso del comple-
mento (C4).

La mayoria de los derromes no necesitan tratamiento (re-

solucién esponténea en breve plazo, MIR).

La pericarditis puede ser asinfomdtica y se usocio con fre-

cvencia o la aparicién de derrome pleural (MIR).

En relacion con los manifestaciones exira-

Lo airofio muscular puede ser evidenfe o las pocas semanas
del inicio de la artritis,

Los nédulos reumatoides suelen oparecer en més del 80% -
de los pacientes con ariritis reumatoide ocliva.® |Nota: apare-
cen en al 20 - 30%). S
Cuando existe derrame pleural, el liquido obtenido por
toracocentesis contiene niveles bajos de glucosa incluso en
ausencia de infeccién. -
La pericorditis PUEDE ser asintomdtica y se osocia con
frecuencia a la aparicién de derrame pleural.

Entre el 15 y 20% de los pacientes experimentan un sindro- .
me de Sjégren con la consiguienfe queratoconjuntivitis,

b. NODULOS PULMONARES MULTIPLES:

Lesiones histolégicamente idénticas a los nédulos sub-
cutdneos reumatoidecs [MIR). Pueden cavitarse. La locali- —
zacion mas frecuente son los [Sbulos superiores. Nor-
malmente asintorndticos, pueden producir hemoptisis o
neumotérax. -
La asociacién de neumocenicsis, artrifis reumatoide y
nédulos pulmenares cavitados se denomina sindrome de
Caplan (2MIR).

Nédulo reumarordeo &

MIR O1 (7005): 2Cuél de los siguientes ofirmaciones es FALSA i
con relacién a la ofectocién pulmonar en la ariritis reumatoidez  —

1.
2.

3.

Los monifestaciones pleuropulmonares en la artritis reuma-
toide son mas frecuentes en varones,

El derrome pleural tiene volores de glucoso muy bojos en -
ousencio de infeccion.

Lo afectacién pulmonar PUEDE aparecer anfes que la afec-
tacién articular,

El tratamiento _cen meioirexate evita lo_aporicién de enfer-
medod intersticial pulmonar en estos pacientes.*

La presencia de nédulos pulmonares y neumoconiosis define
el sindrome de Caplan.

c. FIBROSIS PULMONAR:

Es mds frecuente en varones. Es més frecuente {20 - 50%)
que en el LED. Curso con tos seca y disnea. Radioldgica- -



)

mente se observa pafrén intersticial. En la espirometria -

hoy reduccién de la capacidad vital y del volumen residual - RECORDEMOS (RELUMATOLOGIA]

(partrdn restrictivo, MIR).
MIR 00 FAMILIA (6495): Una muier de 50 afios con arfrifis rev-  Rash malor. e o
_ moatoide, refiere fos seco vy disnea progresiva. En lo radiogrofia Rash discoide (lupus discoide, MIR).

térax_hay len tacidn . Lo gasometria detecta Fotosensibilidad (4MIR).
~ Hipoxemia con pH y PCO, narmales. La espirometria demuestra Ulceras orales.
 reduccién de la capacidad vital y del volumen residual. ¢Cuél es Poli 6 monoartritis: las artralgias y artrifis son los manifestaciones
su sospecha diognéstica? mas frecuentes duranie el comienzo y la evolucién de la enfer-
1. Embolismos pu’mgnores. medad {6MIR). No hay artritis erosiva (MIR).

2. Neumonia ospirativa. Poli o monoserositis (MIR): pleuritis (MIR), o pericarditis (MIR).
~3. Broncoespasmo. Afectacién renal: glomerulonefritis membranosa (MIR), mesan-
4. Enfisema ponacinar. gial [2MIR), proliferativa difusa (la de peor pronéstico, MIR] o
5, Fibrosis pylmonar.* membranoproliferativa (MIR}, proteinunc [2MIR), hematuria,

nefropatio tWbulointersticial (MIR).
d. HIPERTENSION PULMONAR. Aleciacion neurolégica: convulsiones (MIR), alteracién neuropsi-
e. BRONQUIOLITIS OBLITERANTE CONSTRICTIVA quidtrica (MIR).
PROGRESIVA [MIR): Afectacion hemotologico: anemia hemolitico, leucopenia (2MIR),
Enfermedad de causa desconocida en la que se produce linfopenia, trombocitopenia (MIR).
= una obstruccion bronquial rapidamente progresiva que Alferaciones inmunolégicas:
produce insuficiencia respirateria y la muerte del pacien- »  Anficuerpos antinuclecres (MIR}, anti-DNA.
te. Lo obstruccién se produce por inflamacién con engro- *  Pueden enconlrarse anticuerpos frente a antigenos cito-
samienfo de lo pared de los bronquiolos. El fratamiento plasmaticos (MIR).
- con D-Penicilamina es un factor predisponente. Disnea. o Anfi-Smith. El anticuerpo onfi-Sm es el més especifico del
Esterfores. Airapamiento aéreo en lo radiogrofio de térox. LED (3MIR).
- Patrén obstructivo (estenosis de bronquios de 1 6 6 mm e Anticuerpos antifosfolipido primario. Son los responsables

de diametro). Evolucién progresiva con nula o escasa

A 4 ) del test de sifilis falsamente positive en el LED y del sindrome
respuesta ol tratomiento broncedilotodor o a los corticai-

antifosfolipida: trombocifopenia, trombosis arteriales y veno-

des. s : ;
sos, abortos de repeficion y clieracicnas neurolégicas, MIR).
f. NEUMONIA l!‘JTER§T_lCIJ \L LINFOIDE: * No hay ningin anticuerpo correlacionado con enfermeded
Enfermedad intersticial que se observa sobre todo cuando pulmonar en el LES (MIR).

existe un sindrome de Sjégren asociado o la artritis reu-

matoide. Tos y expectoracién obundante.
- g. OTRAS:
- Erosiones costales, bronquitis crénica, bronquiectasias,
empiema, amiloidosis, enfermedad inferslicial por férma- zz:.; e
» cos (sales de oro, D-penicilomina, ciclofosfamida). populores en ol
Sarse g los
palmares
pronvmeles
Nédulos reumotoides
Telangesiosis
= periungecias
- Lo afectacién pulmonar es ©)Curs> Somemsive MIR Astirins 2004
més frecuente en vorones. Lupus eritematoso.
Erupcidn diccoide

Ukeeros orales
Erupcion molor

Fetosensibilidod

Plaurifis - Pericarditis
Protainuria - Cilindros

Convulsiones - Psicosis i ‘ ke o ek

2 : Naumanitis srasticol . 3 ANA
& LDH>700 Imagen en panal de obeka m v s Célulos LE
. i
© Curso Ineasivo MIR Asturiss 2004 Linfopenic :nm: g:A 2
i Tromboeitopania L VoRL

- Manifestaciones pulmonores de la artritis revmateide.
- 6.2. Lupus eritematoso sistémico

~ A. EPIDEMIOLOGIA :
Existe ofectacién pulmenar en el 50 a 70% de enfermos. MIR 02 (7324): 2Cudl de los siguientes confirma el diagnéstico
de upus eritematoso sistémico?

- Unos anticuerpos antinucleares positivos,

2. Una biopsia renal demostrando una glomerulonefritis proli-
ferativa.

e 3.  Unos niveles bajos de complementa sérico y aftosis oral.

4. Lo presencia de oririti ibi
leucopenia y pleuritis.*

5. Alopecia reciente.

Criterios diognasticos del LES.

NEeumcLoGia & CIRUGIA TORACICA
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XV, ENFERMEDADES PULMOMNARES INTERSTICIALES

El lupus... Aparece en...
Vulgar Tuberculosis.
Pernio Sarcoidosis (3MIR}.
Discoide Lupus eritematoso cutdneo crdnico.

B. MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS DEL LUPUS

Las manifestaciones respiratorias del lupus pveden ser lo mani-
festacién inicial de la enfermedad (MIR), son potencialmente muy
graves (MIR). Las manifestaciones pulmonares son més frecuenfes
en el sindrome *lupus-like*, producido por faérmacos (procainami-
da MIR, hidralacina), que en el LED. Las manifestaciones respira-
torias de esta enfermedad incluyen:

o. DERRAME PLEURAL:

e Es lo afectacion pulmonar mas frecuenie (lo presentan

1/3 de los pocientes),

Suelen ser pequeiios y bilaterales.

El sintoma mas frecuente es dolor pleural que empeora
con la inspiracién.

e Es un exudodo (rico en proteinas y LDH), habitualmen-
te con glucosa y pH normales, anticuerpos antinuclea-
res elevados y células LE (especificas del derrame |0pi-
co).

e No suele resolverse esponténeamente, se trafa con
AINEs 6 corticoides.

ANTICUERPOS
ANTINUCLEARES

Homogéneeo o difuac Patlfanco

© 0O

Moteade o granular. Nocleolar

®( w0 loncsaivs MIR Avterie 2003

Anticuerpos anfinucleares.

DIFERENCIAS ENTRE EL DERRAME PLEURAL EN LA ARTRITIS

REUMATOIDE Y EN EL LUPUS
Artritis reumatoide: Lupus:
Glucosa boja (MIR). Glucosa normal.
pH bajo. pH normal.
Se resuelve espontdnec- No se suele resolver esponténea-
mente (MIR). mente.

b. NEUMONITIS LUPICA:

e Raro. Lo couso mas frecuente de infiltrados pulmona-
res en el lupus no es la neumonitis lipico sino la infec-
cidn intercurrente (3MIR). Las complicaciones infeccio-
sas son un riesgo importante en los pacienfes que re-
ciben tratamiento inmunosupresor (MIR).

e Cursa con fiebre, disneq, tos, hipoxemia e infilirados
pulmonares difusos.

e Falto de respuesia a los aniibidticos. Tratlamiento de
soporte, corticoides e inmunosupresores (MIR).

¢ Potencialmente es muy grave (MIR) (50% de mortali-
dad).

Nevmoniiis Idpica: infiltrados alveolores bilaterales.

MIR 99 FAMILIA (5970): Si una enferma con lupus eritematoso
diseminado presenta un infiltrado pulmenar, lo més probable es
que se frote de:

Neumonitis intersticial con fibrosis.

Neumonitis aguda lOpica.

Edema pulmonar.

Hemorragias intra-alveolares.

Infeccién pulmonar.*

MIR 99 (6226): La gafectacion pulmonar del Lupus eritematoso

diseminado presenta los siguientes caracleristicas EXCEPTO una.
Sendlela:

1. PUEDE ser la manifestacion inicial de la enfermedad.

N~

2. Potencialmente es muy grove.
3. Presenta un oguloanti ifico.*
4, Debe descartarse que se frofe de una mfecc:on
5. NO SIEMPRE se acompaiia de sinftomas.

Vg REPASO

El tratamiento de eleccion de... Es...

Sarcoidosis sintomética Corticoides.
Neumonia eosindfila crénica Corticoides.
Sindrome hipereosinéfilo Corticoides, hidroxiurec.
Fibrosis pulmonar idiopdtica Corticoides.
Hemosiderosis pulmonar idiopética Corticoides. d

Corticoides e inmunosu-

Sindrome de Goodpasture presores. Plasmaféresis.
Nefrectomid.
Grenulomalons da Wiciione Corticoides y ciclofosfa-

mida. Plasmatérasis.
Corticoides y ciclofosfa
mida.

Corticoides solos o aso-
ciados a inmunosupre-

Granulomatosis linfomatoide

Granulomatosis alérgica de Churg-

Strauss
sores.

Derrame pleural del LED Corticoides.

Neumoria Iopics Corlicoides e inmunosu :
presores,

Neumonia intersticial linfoide Corticoides.

Rechazo crénico del trasplante pulmo- Colcoides:

nar

¢. HEMORRAGIA ALVEOLAR:
Es lo monifestacién pulmonar mas grave del Lupus (70%
mortalidad).

d. TROMBOEMBOLISMO:
Por el anficoogulonte lipico, anticuerpo anti-fosfolipido
{MIR), o anfi-cardiolipina (anticuerpo que interfiere con _
los fosfolipidos que participan en el sistema activador de
la protrombina, necesaric para la transformocién en
frombina) que produce trombosis recidivantes (SMIR), o
pesar de olargar el tiempo parcial de fromboplostinag
IMIR} y el tiempo de cefalina (MIR). Microtrombos pulmo-
nares de repelicion.



) Cume letemevo MIK Averae X005

El anticoagulante lipico produce trombosis arterioles y venosas recidivan-
tes, o pesar de clargor el tiempe de tromboplastina parcial.

e. FIBROSIS PULMONAR:
Rara (1-6%).

f. PARALISIS DIAFRAGMATICA:
Etiologia desconocido.

g. HIPERTENSION PULMONAR
Rara (MIR).

MIR 98 FAMILIA (5521): 2Cudl de las siguientes manifestaciones
clinicos se encuentra con MENOS frecuencia en los paocientes
con lupus eritematoso sistémico?

. Arfrolgias.

Fotosensibilidad.,

Leucopenia (<4000 / mm?®).

Proteinuria (>500 mg / 24 horas).

Hipertension pulmonar.*

. PRONOSTICO DEL LUPUS
70 - 80% de supervivencia o los 5 arios (MIR].

6.3. Polimiositis / dermatomiositis

L RECORDEMOS (REUMATOLOGIA)

Polimiositis / Dermatomiosifis

- Son miopatios inflamatorios de etiologic desconocida que se carac-
terizan clinicamente por debilidad de lo musculaturo proximaol de las
extremidades (MIR), cuello y faringe.
Las manifestaciones cutdneos incluyen entema en heliotropo en los
parpados (MIR], pépulos violaceas en lo supetficie dorsal de los
dedos (rash de Goftron| y eritema en la parte superior del tronco y
superficies extensoraos de las extremidodes.
Las enzimas musculores (CPK) estdn aumentadas en el suero (MIR).
El estudio electromiografico muestro potenciales de unidad motora
de baja amplitud y polifasicos (MIR).
La biopsia muscular muestra necrosis de las fibras musculares e
infiltrados inflamatorios linfocitarios (MIR).

S oo oo

O

Mosculo v
Debilidad e

Enzimas

Eritemo en heliotropo
Papule de Gottron

Criterios diagnésticos de Polimiositis y Dermatomiositis.

~ A. AFECTACION PULMONAR EN LA POLIMIOSITIS /
DERMATOMIOSITIS
Hay afectacién pulmonar en el 10 % de los pacientes.

a. NEUMONIA POR ASPIRACION: por ofectacion de los
musculos faringeos. Es lo complicacién pulmonar més fre-
cuente de la polimiositis / dermatomiositis.

b. CARCINOMA BRONCOGENICO: pueden asociorse o
céncer (MIR} en el 10% (manifestacién paraneoplésica),
incluyendo céncer de pulmén de células pequenas (MIR).
NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOIDE.

FIBROSIS PULMONAR: rora [5%). Lo presencia de anfi-
= cuerpo gnti-Jo-1 (auloanticuerpo conira la histidil-tRNA-

[N

sintefosa) se correlaciona fuertemente con la presencia de
fibrosis pulmonar. A diferencia de lo que ocurre en ofras
enfermedodes del coldgeno, en ésta la fibrosis responde
a los corficoides.

e. INSUFICIENCIA VENTILATORIA: por debilidad del dia-
fragma.

Enfermedad Anficuerpos
Anticuerpos contra los canales
Sindrome de Eaton-Lambert de calcio del botén prasinép-
fico
Anticuerpos antimembrona
Goodpasture basal de capilares alveolares

y glomerulares.

Anticuerpos anficitoplasma de
neutrofilo (ANCA-C).
Anticuerpo contra la IgG
(factor reumatoide, no especi-
fico de la ariritis reumatoide).
Anticuerpos antinucleares,
anfi-Sm (el més especifico),
anfifosfolipido (anticoagulante
lopico).

Granulomatosis de Wegener

Artritis reumatoide

Lupus Eritematoso Diseminado

Polimiositis / Dermatomiositis con
fibrosis pulmonar

6.4. Esclerodermia

Anticuerpo onti-Jo-1.

Focies esclerodérmica.

Y

b RECORDEMOS (REUMATOLOGIA|

i
n la Esclerodermia, la afectacién del tejido conectivo puede ser
diseminada (esclerosis sistémica progresiva) o limitada (sindrome
CREST),
Los pacientes con sindreme CREST (Calcinosis, fenémeno de
Raynoud 4MIR, alteracién motilidad Esofdgica 3MIR, eSclerodac-
filic MIR, y Telangiectasia) tienen mejor prondstico.,
En el 95% se detectan anficuerpos ontinucleores (MIR), siendo de
elevada especificidad los antitopoisomerasa | (2MIR), los antinu-
cleolares y los anticentromero.
Los onticuerpes anhi-DNA-fopoisomerasa | (anti-Scl 70) se aso-
cian a la ferme difusa (MIR).
Los anfi-cenirémerc se asocion a la forma limitada o sindrome

CREST (MIR).

Freabsorcidn digial distal

Exclorosts provinal Fibrosis pulmoner
Resaecian digitol distal 6
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Indurocion da lo el

Escleradermia.

REGLAS NEMOTECNICAS
Sindrome de CREST: AniCENTRémero
Lo CRESTa estd en ol CENTRo

La eSClerosis sisémice difusa se osodo o Ac onti SCL-

A. AFECTACION PULMONAR EN LA ESCLERODERMIA
La esclerodermio es la colagenopatia que se asocia mds frecuen-
termente a enfermedad pulmenor (2/3 de los pacientes). El sinto-
ma maés frecuente es la disneo de esfuerzo (MIR), @ menudo
acompanada de tos seca.
a. FIBROSIS PULMONAR: en el 50% de los pacientes. Apo-
rece sobre todo en las formas sistémicas. Lo oparicidn de

anticuerpos anti-topoisomerasa | [anti-Scl-70} predispone

o un aumento de la frecuencia de fibrosis pulmonar (MIR}.
La presencia de sintomas no se correleciona con la pre-
sencia de fibrosis. Las pruebas de funcién respiratorio
muestran un pafrén restrictive con disminucion de lo difu-
sién de CO [MIR).

b. HIPERTENSION PULMONAR (4MIR): (10%) Aparece sobre
todo en las formas limitadas (2MIR). Es de mal pronéstico
(MIR]. Se asocia a hipertrofia ventricular derecha [MIR). Se
manifiesta como un empeoramiento de la disnea (MIR} Se
sospecha que pueda deberse o un vasoespasme de la
circulacién pulmonar, similar ol responsable del fenéme-
no de Raynaud. Puede intentarse el tratamiento con Epo-
prostencl (prostaciclina) o Bosentén (antagoniste de los
receptores de la endotelina 1),

. ALVEOLITIS. Se trato con ciclofostamida.

. NEUMONIA POR ASPIRACION: por alferacién de la mofi-
lidad esofégica (MIR).

e. CANCER BRONQUIAL el mas frecuente es el carcinoma

f. NEUMOT%RAX ESPONTANEO.

a0

. REGLA NEMOTECNICA

Lo {ibroSIS pulmonar se asocio a las formas
SIStémicos.
Lo hiperTENSION pulmonar se asocia a las formas LIMITadas
(“TENSION of LIMITe")

D. PRONOSTICO

e Lo supervivencio en un paciente con esclerodermia estd
especialmente determinada por lo gravedad de los lesiones
cordiacas, pulmonares y renales (MIR).

e En lo actualidad la afectocién pulmonor es la principal causa
de muerte en esfos pacientes. Lo sequndo cause de muerte

es la ofectacién renal (MIR), que ha disminuide su mortali-

dad por lo utilizacién de IECAs parc el tratamiento de lo
HTA maligna.

MIR 99 FAMILIA (6037): Lo supervivencia en un pociente con
diagndstico de esclerodermia estd especialmente dgiermnmdo
por la:

raved |
Severidad del fenémeno de Raynaud.
Edad al diagnédstico.
Afectacién gastrointestinal.
Severidad de la afectacién cutdnea.

enales.”

iyt ey

MIR 04 (7843): En uno esclerosis sistémica progresiva (esclero-
dermia) el peor pronéstico se asocio con:

Una extensa calcinosis cutdnea.
La presencio de disfagio.
El ndmero de articulaciones inflamadas,

hWNH

la de peor pronéstico, aunque en lo aclualidad la principal
causa de muerte es lo ofectacién pulmoner. Lo segunda
cousa de muerte es la afectacién renal, que ha disminuido
su mortalided por la utilizacién de IECAs peora el fratemiento
de la HTA maligna)

5. Fenémeno de Raynaud severo con dlceras necréticas en

dedos.

MIR 05 (8101): __wgc_de 42 anos de edad que presenta desde
el frio, episodios li |

dedos seguida de enrojecimiento, refiere griralgios en los dedos

de los manos, firontez de la piel en brozos y cara con disfagia

La presencic de insuficiencio renal.” (Nota: de las citodas, es

frecuente con los alimenios sdlidos. Asi-mismo, refiere tos seco, -

disneo_y crepifantes en boses pulmonares. Respecto ol cuadro

clinico de la paciente es FALSQ que:

1. El Fenémeno de Raynoud es la monifesfacién inicial en el
100% de las formas limitadas y en més del 70% de las difu-
505,

2. ricion icyer -topoiso
70) predispone g un gument lo fi
ta: se asocion a fibrosis pulmonar]

3. Los blogueantes del calcio son eficaces en el trotamiento del
Fenémeno de Raynoud.

sa | (anti-
sis dérmico.* [No-

4, Llas pruebas de funcién respiratoric muestran un patidn -

restrictivo con disminucién de la difusion de CO.
5. El eséfago se ofecta en el 75-90% de los pacientes, con

hipomotilidod del esfinter y de los dos tercios inferiores del -

esofago.

6.5. Sindrome de Sjsgren

Es uno enfermedad inflamoteria crénica caraclerizada por la
infiltracién linfocitica de las gléndulas salivares y lacrimales que
provoca sequedad de ojos y boca (MIR}.

En mas del 50% de los casos se asocia o ofro enfermedad del
tejido conectivo [sindrome de Sjogren secundario), generalmente
arlritis reumatoide (MIR).

Entre el 15 y 20% de los pacientes con artritis reumatoide expe-
rimentan un sindrome de Sidgren con la consiguiente querato-
conjuntivitis (MIR).

El Factor reumatoidec es positivo en el 20%, odn en ausencia de
artritis reumatoide.

N
< RECORDEMOS (REUMATOLOG(A)

La falta de secrecién puede ofectar todo el tracto respiratorio,

vagina y piel (MIR].

A. AFECTACION PULMONAR EN EL SINDROME DE SIOGREN
Hay ofectecidn pulmonar en el 10 - 72% de los pacientes.



a. SEQUEDAD DE MUCOSAS (MIR): Queratoconjuntivitis se-
ca (MIR). Xerostomia (MIR], con aumento de famoro de
las glandulas salivares (MIR). Tos seco.

El sindrome de Sjdgren es una enfermedad inflamatoric crénica coracteri-
zada por la infiltracion linfocitica de los glandulas salivares y lacrimales
. que provoea sequedad de ojos y boco.

b. NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOIDE: Infiltracién peri-
bronquial, perivascular e infersticial por linfocitos y célu-
las plosmadticos. El dicgnostico se hace por biopsia pul-
monar. Se Irata con corficoides.

c. FIBROSIS PULMONAR.

d. LINFOMA: La incidencia de Linfome es 40 veces mayor en

= el sindreme de Siégren que en lo poblacién general. Se

han descrito linffomas en osociacion con sindrome de
Siogren, neumonia infersticial linfoide e hipogammaglo-
bulinemia. En un paciente con S. de Sjégren primario, o
desoparicién o el descenso pronunciado del tifulo de fac-
tor reumataide debe hacer sospechar lo existencia de un
linfoma asociado (MIR).

. PSEUDOLINFOMA

BRONQUIOLITIS OBLITERANTE

~a

Queratoconjunlivitis seca

Yerastomia [ofectacién
-~ de glandulas salivares) |

Sequedad que puede afedor a fodo el
fracle respiratoric y voging

]
e
D)0 ums Inienive VIR Asturmas 2003
Sindrome de Sj5gren.

- 6.6. Espondilitis anquilopoyética

S RECORDEMOS (REUMATOLOGIA)

g Espondilitis anquilopoyética

“ Es una de las artritis seronegativas (factor reumatoides negativo)

_ que ofecta a las articulaciones sacroiliacaos y al esqueleto axial
(dolor insidioso y progresivo en regién lumbar con exacerbacion

~ nocturna en cama, MIR).

~ Existe uno asociacién importanie con el HLA-B27.

@ Cunso Insasne

1
0w towws o VB A X0

Espondilitis onquilopoyética.

FR-

HLA B27 +

Uveftis anterior agudo
Alactocidn (siempee) da JU‘/
sacroiliocos simédrica y -

biletaral (lo més frecuente)

Insuficancio aérlica

o A

| S D P

\ re
Trotomiento: Indomeiaona.

J&u \!:
i Asturizs 2003

Espondilitis anquilopoyética.

A. AFECTACION PULMONAR EN LA ESPONDILITIS
ANQUILOPOYETICA {MIR)

a. FIBROSIS PULMONAR: muy raramente (1%), de predomi-
nio en lébulos superiores (MIR). Las bullas pueden ser co-
lonizados por hongos.

b. INSUFICIENCIA RESPIRATORIA RESTRICTIVA: por altero-
cién de la motilided de la cajo toracica (fusion de las arti-
culacicnes costovertebrales).

MIR 98 FAMILIA (5515): Enfarmo de 27 afios, con antecedentes
de episodios recurrentes de dolor ocular, fotofobia y lagrimeo,
que desarrolla dolor insidioso y progresive en regién lumbar con
exacerbacién noclurna en coma. Dotos relevontes de la exploro-
cién fisica: Test de Schober positivo y soplo de regurgitacion
aértica grado ILII/VI. Rx de térax: sugerente de retraccién fibro-

sa apicol derecha. Con mas probabilidad el paciente tendra:

bl oot S -

Enfermedad de Whipple.

Sindrome de Reiter.

Reumatismo poliarticulor agudo (fiebre reumadtica).
Espondilitis anquilosante.”

Osteoartrosis,

NEUMOLOGA & CRUGIA TORACICA
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XV. ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

6.7. Resumen: afectacién pulmonar en las enfermedades sistémicas

AFECTACION  Artritis Lupus Dermato / Esclerodermia Siégren Espondilitis
Reumatoice Polimiositis anquilopoyética
Derrame pleural ++ ++
Neumonitis aguda ++
Fibrosis intersticial ++ + ++ 4+ +
Nédulos ++
Bronquiolifis obliterante + +
Carc. broncogénico o
Linforna +
Aspiracién &
Insufic.Ventilatoria + +
Hipertensién pulmonar + + +4+

(++)=frecuente (+)=raro ()=cusente

7. Histiocitosis de células de

Langerhans (HDI

7.1. Sinonimias

Esta denominacién sustituye a la antigua de Histiocitasis X, don-
de se agrupaban el granuloma ecsinéfilo, lo enfermedad de
Hand-Schiller-Christian y lo enfermedad de Letterer-Siwe.

7.2. Etiopatogenia

* Lo efiopalogenia es desconocida. La hipdlesis que parece en
lo actuclided mas ocertada la relacionada con un estimule
anormal del sistema inmune, probablemente originado en
un subgrupo de Linfocitos T.

* El humo del tabaco parece inducir la proliferacién de células
de Langerhans a nivel pulmenar.

7.3. Anatomia patolégica

e Lo histiocitosis de célulos de Langerhons obarca un amplio
espectro de manifestaciones clinicos que poseen como de-
nominador comin la proliferacion no maligno de los células
de Langerhans.

e Lo lesion basica es un granuloma constituide por células de
Langerhans, monocitos, linfocitos y eosindfilos (MIR).

¢ Estas célulos derivan de las células dendriticas del intersticio.
Su misién es procesar y presentar antigenos a los linfocites T
y, a diferencio de ofros histiocitos, tiene escasa capacidad
fagocitica. Las célulos de Longerhons pueden identificarse
con un anficverpo monoclonal especifico (OKT6 6 anti-T6),
por fincién inmunchistoquimica de la proteing
citoplasmética S-100, del antigenc de superficie
CDI1A y en microscopia electrénica por la pre-
sencio de cuerpos de Birbeck (cuerpos en raque-
ta 6 cuerpos X, MIR).

Enfermedades pulmonares con granulomas:

Tuberculosis (MIR).
Sarcoidosis (MIR).
Beriliosis.
Neumonitis por hipersensibilidad (MIR}.
Histoplasmosis.

Granuloma eosinéfilo (MIR).
Granulomatosis de Wegener (MIR).
Granulomatosis de Churg-Strauss (MIR).
Hepatitis de la fiebre Q (MIR].

7.4. Formas clinicas

A. GRANULOMA EOSINOFILO O HCL LIMITADA NO
PROGRESIVA

a. EPIDEMIOLOGIA:

Es la forma mas frecuente y benigna. Es mas frecuente en

varanes, con predominio en lo adolescencia, y cosi exclu-

sivo en raza cauvcdsica. El granuloma eosinéfilo pulmonar
es mas frecuente entre los 20 y los 40 anos.
b. CLINICA: :

» Forma éseq: la localizacién més frecuente del granu-
loma eosinéfilo son los huesos (crdneo, mandibula,
costillas, pelvis, elc.) siendo en la moyor parte de los
casos un hallazgo casval. Puede ser unifocal o multi-
focal.

e Forma pulmonar (Histiocitosis X pulmonar primaria):
asociacion importante con el tobaco (MIR]. Puede ser
asintomética (MIR) o cursar con disnea y los seca -
(MIR). Se suvele complicar con neumotérox esponténeo
(hosta en el 25% de casos) por rotura de bullas sub-
pleurales (MIR). No se conoce un tratamiento efactive
pora el granuloma eosinéfilo pulmonar.

c. PRONOSTICO:

El pronéstico es hebitualmente bueno, pero variable. En

unos pacientes hay remisién espontdnea de la afectacién

respiratoria y en ofros, progresién a fibrosis pulmonar.

Granuloma eosinéfilo o HCL
limitada no progresiva

Granuloma
dseo

Neumotérax
asintomdtico



Enfermedades pulmonares mds frecuentes
en YARONES [évenes:

Neumotorax espontaneo primario.
Sindrome de Goedpasture.
Granuloma eosinéfilo (MIR)

’ REPASO

I

Enfermedades pulmonares relacionadas

con el tabaquismo:
") Neumotérax primaric.
(. P EPOC (MIR).
\ - Céncer de pulmén [MIR).
X Granuloma eosindfilo pulmonar.

B. HCL DISEMINADA CRONICA SIN DISFUNCION GRAVE DE
ORGANOS

Afecta més frecuentemente o nifos de 2 - 6 aios. En esta forma
se afectan huesos, pulmén, tracto digestivo, higado, ganglios
linféticos e hipofdlamo. El curso clinico es variable, fante maés
grave cuanto mds joven es el paciente y mas diseminades las
lesiones,

Se incluye como forma particular (10 — 20% de los casos), lo
enfermedad de Hand-Schiller-Christion que cursa con exoftalmos
por afectacién de los huesos de la 6rbita, diabetes insipida (po-
liuria, polidipsia) por afectacion de la sillo turca o de lo neu-
rohipéfisis y lesiones éseas liticas miltiples (MIR).

HCL diseminada crénica sin
disfuncién grave de érganos

Enfermedad de Hand-Schiller-Christian

Exoftalmos

Diabetes
insipida

Lesiones oseas
liticas multiples

Histiocitosis X diseminada ¢rénica sin disfuncidn grave de éraanos.

~ C. HCL DISEMINADA AGUDA CON DISFUNCION GRAVE DE
ORGANOS (ENFERMEDAD DE LETTERER-SIWE)

Afecta sobre fodo a ninos de menos de 2 anos (MIR). Cursa con
fiebre, ofitis medio, anemia, trombocitopenia e infiltracién por
células de Langerhans de higodo (hepatomegalia), bazo (esple-
nomegalia), ganglios linfatficos (odenopatias), piel (lesiones cutG-
neas eccematosos o pdpulo-erifemalosas), pulmén, cerebro,
huesos y médula dsea (2MIR). Lo mayoria fallecen a los pocos
" meses del diagnéstico.

Sindrome de Letterer-Siwe

Lesicnes cutdnecs
eccematosa

Adenopatios

Lesiones
eccemalosas

Histiocitosis X diseminade aguda con disfuncién grove de érganas.

33

X
</

Sindrome de Letterer-Siwe.

Algunaos enfermedades pulmonares
mas frecuentes en nifios:

Histiocitosis diseminada crénica (2 - 6 afios).
Enfermedad de Letterer-Siwe (< 2 afios, MIR].
Neuroblastoma (< de 4 ahos).

7.5. Métodos complementarios (afectacién
pulmonar)

A. RADIOLOGIA
Las alteraciones predominan en l6bulos superiores (3MIR} y me-
dics. Ndédulos pulmonares bilotercles que progresan a poirdn

infersticial reticulonodulor (MIR) y finalmente opanalamiento
[MIR}. Neumctérax (MIR).

Enfermedades intersticiales que afectan sobre todo a Iébulos
superiores:
Silicosis (MIR).
Beriliosis.
Sarcaidosis (MIR).
Espondilitis anguilopoyética.
Histiocitosis X [MIR).

3
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Lo HISTiocitosis X pulmonar se localiza en los lébulos SUPERIores
de los pulmones,

“La HISToria se SUPERa”

HISTiocitosis: I6bulos SUPERiores
La HISToria se SUPERa

I h\luu(\

B. LAVADO BRONCOALVEOLAR

Aumento de linfocitos y neutrdfilos. Célulos de Langerhans en
cantidad superior al 3% del BAL (MIR). Las células de Langerhans
no son patognoménicas de esta enfermedad (fambién aparecen
en fumadores normales, carcinoma bronquioloalveclar y fibrosis
pulmonar idiopética).

C. BIOPSIA TRANSBRONQUIAL © POR MINITORACOTOMIA
Granuvlomos de células de Longerhans, monocitos, linfocitos y
eosindfilos (granuloma eosintfilo, 2MIR). En los fases avanzadas
oparece fibrosis, sin que puedan identificarse granulomas ni
eosinofilos,

MIR 02 (7476): Hombre de 34 onos, fumador, que consulte por
los y disnea de un mes de evolucion. En la rodiografia de iérox

§§ gh§grvg infiltrado intersticial en l6bulos pulmonares superiores

y la biopsia pulmonar transbronquicl, acdmulos intersticiales de
ecsindfilos v células de Langerhans. El diagnéstico més probable

es:

1. Granuloma eosindfilo.*

2. Sarcoidosis.

3. Neumonia eosinédfila.

4. Neumonia intersticial inespecifica.

5. Linfongioleiomiomatosis.

D

. PRUEBAS FUNCIONALES

Patrén mixto restrictivo-cbstructivo. Lo Histiocitosis X con
afectacién pulmonar es una potologio restrictiva launque
puede manifesiarse como obstructiva en los estadios inicia-
les), por lo que el indice de Tiffeneau es =70% (MIR). Al ser
una patologia restrictive, lo capacided vital forzada (CVF)
estard reducida (por debajo del 80% que se estima como
normal, MIR).

e En contraste con el resto de las enfermedades intersticiales
pulmonares, fanto en la histiocitosis X como en la linfangio-
leiomiomatosis los volimenes pulmonares son normales o
estan aumentados (MIR).

¢« La DLCO estad desproporcionadamente disminuida (MIR), lo

que sugiere una afectacion vascular por la enfermedad.

MIR 09 (9115}): Un paciente fumador de 35 afos consulta por
fiebre, disnea, tos, dolor torécico y pérdida de peso. La radio-
grafio de térax muestra infiliraciones intersticigles con pequefios
g_!m_gé.m que afectan a los campos pulmonares superiores
y_medios, con conservacion del volumen pulmanar. En las prue-
bas de funcién respiratorio se aprecio un palrdn restrictivo con
disminucién de la copacidad de difusién pora el monéxido de
carbono. 2Cudl considera que es, entre los siguientes, el dia-
gnéstico més probable?

Linfoma pulmonar.

Tuberculosis pulmanar.

Proteinosis alveolar pulmonar.

Histiocitosis X.*

Fibrosis pulmonar idiopética.

B o8 o

Pregunto vinculada a lo imagen n°6

MIR 12 (9775): Hombre de 40 eiios, fumader, con ontecedentes

dg neumotdrox espontdneo izquierdo. Consulta por tos no pro-
ductive y disnec de mediono esfuerzo de instauracién progresiva

desde hace 5 meses. La auscuftacién pulmenar revela algunos
estertores crepitantes difusos. Los hallazgos radiolégicos se
muestran en la imagen n® 4. 2Cudl es la primerg opcién dia-
anostica?

Linfangioleiomiomatosis.
Enfisema pulmonar.
Silicosis.

Fibrosis pulmonar idicpéiica.
Histiocitosis X.*

o Ry =

Pregunia vinculada a lo imagen n°6

MIR 12 (9776): ¢Cudl de los siguientes perfiles espiroméiricos se
ajustard més ol cuadro clinico del paciente?

Relacion FEV, /FVC 85%: FEV, 86%: FVC 65%.*

Relacién FEV,/FVC 57%; FEV, 51%; FVYC 85%.

Relacion FEV,/FVC 77%; FEV, 85%; FYC 82%.

Relacion FEV|/FVC 79%; FEV, 105%; FVC 98%.

Relacion FEV,/FVC 60%; FEV, 81%; FVC 120%.

7.6. Tratamiento

A. FORMA LIMITADA A HUESOS Y FORMA DISEMINADA SIN
DISFUNCION GRAVE DE ORGANOS -
a. FORMA OSEA: Abstencién ferapéutica a menos que la le-
sion produzca dolor, deformidad o riesgo de fractura, en
cuyo caso se realizord curetaje (limpieza profunda), radio-

terapia o dosis bojos o corticoides inlralesionales.

b. FORMA PULMONAR: Corticoides (discutido). Dejar de fu-
mar (el tobaco parece ser un astimulo para su prolifera-
cién. Dejar de fumar produce mejoria clinica evidente has-
ta en 1/3 de pocientes). Oxigenoterapia si hay hipexemia.
Pleurodesis si hay neumotérox de repeticién. Penicilamina.

B. FORMA DISEMINADA CON DISFUNCION GRAVE DE
ORGANOS

Quimioterapia, asociado © no a cortficoides. Se hon intentado
tratamientos con timoestimuling, ciclosporing, interferén y tras-
plonte de médula éseo.

8. Linfangioleiomiomatosis

A. ETIOLOGIA

Desconocida.

B. EPIDEMIOLOGIA

Aparece exclusivamente en mujeres premenopdusicas (2MIR).

Es una enfermedad rara (séle hay unos 1.300 casos descritos en
todo el mundo. En Espofia se han descrito 72).

On e Gy




Lo linfangioleiomiomatosis es una enfermedad que oparece exclusivomen-
e €n mujeres.

Enfermedades pulmonares més frecuentes
en MUJERES |6venes:

Hipertension pulmonar primaria.
Sarcoidosis.
Linfangicleiomiomatoesis.

C. ANATOMIA PATOLOGICA

Hoy una proliferacién diseminado de masculo liso atipico en los
vasos linfaticos [pulmén, mediastine y retroperitoneo), vénulas y
pequenas vias aéreas. Dicho proliferacion parece estar bajo
regulacion hormonal estrogénica.

D. CLINICA

El sintoma mds frecuente es la disnea de esfuerzo progresiva por
enfermedad pulmonar intersficial. Se asocia con quilotérax unila-
teral recurrente, neumotorax (MIR) y hemoptisis. La linfangicleio-
miomatosis con frecuencia se diagnostica erroneamente como
osma o EPOC. La linfangioleiomiomatosis se acelera durante el
embarazo y se lentifica tras ovarieciomia.

Aporecen con relativa frecuencio meningiomas y angiomiolipo-
mas.

Trotomiento:
Progesterana

tas 0

Linfongiolsiomiomatosis

E. METODOS COMPLEMENTARIOS

a. RADIOLOGIA: patrén intersticial  reticulonodulor
(2MIR), que progresa hecia apanalamiento. Derrome
pleural (MIR) {quilotérax). Quistes oéreos diseminados
en el TAC (MIR). Neumoftérax de repeticién (2MIR).

b. PRUEBAS FUNCIONALES: patrén mixto obstructivo-
restrictivo. A diferencia de ofras enfermedades intersfi-
ciales, lo capacidad pulmonar totol es normal [MIR).

c. BIOPSIA PULMONAR: es imprescindible pora el diag-
néslico. Biopsia transbronquial o por foracotomia. La
proliferacién muscular lisa se tifie de forma selectiva
con el anticuerpo monoclonal HMB-45.

MIR 03 (7542): Una campesina de 30 afos no fumadora y sin
ontecedentes de haber inholado otres substancias nocivas pre-
senta un patrén intersticial difuso con gumento de volumen pul-

monar en la radiografia de térex y un pequeno derrame pleyral,
El diagnostico mdés probable es:

Neumonitis por hipersensibilidad.
Sarcoidosis,

Histiocitosis X,

Miliar tuberculosa,
Linfangioleiomiomatosis.*

OB AN

MIR 08 (8841): Una muier joven en edad fériil, no fumadore,
consulta por disnea de esfuerzo y tos. Presenio anlecedenies
personales de neumotdrax recurrente. En lo radiografia de 1érax
y en la tomografia computarizade forécice se observan quistes
aéreos diseminados de paredes delgadas, principalmente en las
zonos baosales. 2Cudl de los siguientes diognésiicos considera
que es mas probaoble?

Bronquiclitis respiratoria.

Linfangioleiomiomatosis.*

Microlitiesis alveolar.

Histiocitosis X pulmonar.

Neumonia intersticial descamativa.

O B 000

F. PRONOSTICO

Progresién hacia la muerte por insuficiencia respiratoria a los 10
anos del diagnéstico.

G. TRATAMIENTO

Sir6limus (roepamicing), doxiciclina y letrozol. Ademés, se reco-
mienda la supresién estrogénica con progesierona, ovariectom-
ia, tamoxifeno, andlogos de LH-RH. Evitar el embarazo y los
anticonceptives orales, El neumotdrax y los derrames de repeti-
cion pueden requerir plevrodesis quimica (MIR). En formas avan-
zados, frasplante pulmonar.

medad de Bourneville

La friada de la esclerosis tuberose es epilepsia, retraso mental y
adenomas sebdceos {angiofibromas) en la cara (MIR). Es de
herencia Autonémica Dominante. En esto enfermedad puede
aparecer una lesién pulmonar idéntica a la de lo linfangioleio-
miomalosis. El sintoma mds frecuente es la disnea. Los tumores
de Koenen o fibromas periungueales son pofognoménicos de
esclerosis tuberosa (MIR). También pueden aparecer: asirocito-
ma gigontocelular subependimario [MIR), rabdemioma cardiaco
[MIR), angiolipoma renal (MIR), hamarioma retiniano (MIR).

oen

1.1 (
B0 o Liben i Ao 204 ¢

En lo Esclerosis Tuberoso (ET), son coracteristicos las fibromas periun-
gueales o tumores de Koenen.

9. Proteinosis alveolar

9.1. Proteinosis alveolar primaria

A. ETIOLOGIA
Desconocida.

B. EPIDEMIOLOGIA

Rara (= 350 casos descritos), Es mds frecuente en varones, entre

30-50 afos.

NeuMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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C. PATOGENIA
Disminucién de lo extraccién y reciclado del surfactante de
los alveolos por los neumocitos tipo Il
e Apenas se producen cambios inflamatorios ni olteracion de
la arquitectura pulmonar.,
* Lo proteinosis alveolar es un procesc intracalveclar que pare-
ce una enfermedad pulmonar intersticial pero que no lo es.
D. CLINICA
Disnea, fos seca, insuficiencia respiratoria. Cianosis y acropa-
quia en 1/3 de los pacientes.
E. METODOS COMPLEMENTARIOS
a. RADIOLOGIA:
Infiltrados alveolares difusos similares a los del edemo de
pulmén [perihiliares, en “ales de mariposa”), pero a dife-
rencia de este, sin cordiomegalia, derrame pleural ni
lineas B de Kerley.

Proteinosis alveolar: infiltrodos alveclares en alos de mariposo sin car-
diomegolia ni derrome pleural.

b. SANGRE:

Hipoxemia. Aumento caracteristico de LDH (MIR).

c. BRONCOSCOPIA (BAL Y BIOPSIA TRANSBRONQUIAL):
Macréfagos rellenos de lipidos en lo citologia. En lo biop-
sia, alveolos repletos de un material granuloso eosinofilico
PAS positive (2MIR), bioguimicamente muy parecido al
surfactante normal, pero con mayor contenido en protei-
nos. Uliraestructuralmente aparecen cuerpos laminares.

d. PRUEBAS FUNCIONALES:

Insuficiencia  respiratoria  restrictiva.  Shunt derecha-
izquierda por perfusidn de alveolos no ventilados, objeti-
vable al no ser posible la correccién de la hipoxemia res-
pirando oxigeno al 100% (MIR). Disminucion de la copo-
cidad de difusion de CO (MIR).

El lavado bronconlveolar tiene aplicacién en el diagnéstico y
tratamiento de los pacientes con proteinosis alveolar. (3+)

F. PRONOSTICO
Evolucion variable suboguda o crénica. Remisiones esponténeas
en el 25%.
G. COMPLICACIONES
Infecciones oportunistas por Nocardia, M. avium y P, carinii,
H. TRATAMIENTO

a. FORMAS LEVES:

Inhalaciones de tripsina en cerosol.

b. FORMAS GRAVES (insuficiencia respiratoria severa):
Lovado broncoalveolor con solucién salina bajo anestesia
general (MIR), o trovés de un tubo endotragueal de doble
luz, que permite el lavado de un pulmén y la ventilocion
simulténea del contralatercl.

9.2. Proteinosis alveolar secundaria o
pseudoproteinosis

A. ETIOLOGIA
a. EXPOSICION AMBIENTAL:
Silice [silicoproteinosis), polvo de aluminio, fibra de vidrio.
b. FARMACOS:
Amiodarona, Busulfan.
¢. LEUCEMIA, LINFOMA.
d. INFECCION:

Pneumacystis carinii (MIR], Mycobacterium tuberculosis.

10. Bronquiolitis obliterante con

neumonia organizada

A. SINONIMIAS
Neumonio Organizeda Criptogenética (NOC).
B. ETIOLOGIA
Idiopética, infecciones bocterianas y viricas, férmacos, aspira-
cién, irradiocién, rechazo de un trasplante, colagenopatios, efc.
C. ANATOMIA PATOLOGICA
« Tejido de granulacién intraluminal en los bronquiolos respira-
forios, conducfos alveolares y alveolos. [NOTA: En la bron-
quiolitis obliterante pura (ver capitulo 1X), la inflamacién es
parietal y no hay afectacién de conductos ni sacos alveolares)
¢ Infiltrado intersticial inflamatoric.
D. CLINICA
Similar a la neumenia eosinédfila crénica (subaguda). Tos, fiebre,
disneq, pérdide de peso, estertores crepitantes, leucocitosis.
E. METODOS COMPLEMENTARIOS
a. FUNCION PULMONAR
Pairén restrictivo.
b. RADIOLOGIA
Similar a la neumonia eosinéfila crénico. Infillredos al-
veolares periféricos y en las bases.
c. DIFUSION
DLCQO disminvida.
d. BAL
Predominic de linfocitos y/o neutrdfilos. Disminucién del
cociente linfocitos T, / Ty,
e. BIOPSIA TRANSBRONQUIAL O ABIERTA
F. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
*  Neumonic eosinéfila crénica (tiene eosinofilia en el BAL y en
la sangre).
* Oiros enfermedades intersticiales difusas.
G. TRATAMIENTO
Corticoides.
H. PRONOSTICO
Bueno. Con trotamiento esteroideo se produce la recuperacién
en 2/3 de pacientes. Algunos, sin embargo, presentan un curso
fotal pese o la terapia con corticoides.

BRONQUIOLITIS
Bronquiolitis oguda. Infecciosa.

Virus, trasplante, artritis rey-
maloide, elc,
Infecciones, trasplante, cola-
genopalios, farmacos, etc.

Bronquiolitis obliterante.

Bronquiolitis obliterante con
neumonfa erganizada.



L4 REPASO

DIFERENCIAS ENTRE LA BRONQUIOLITIS OBLITERANTE Y LA BRONQUIOLITIS OBLITERANTE CON NEUMONIA

ORGANIZADA:
Bronquiolitis : : Anatomia e Funcién : x
B e Eticloglo Clinica Patolégica Rodiclegio Pl BAL Tratamiento Pronéstico
Infecciones viricas ~ Tos seca Infiltrado Insuflacion  Obstrucliva  Neutrofilos. Corticoides. Regular
(MIR). (MIR). inflamotoric  pulmonar. (2MIR). (MIR). Broncodilatodo- (50% res-
Trasplante (2MIR). Disnea en lo pared res. ponden).
PURA o Artritis reumatoi- (MIR). bronquiolar
chnatriciiv de (MIR). Espiracion (constrictiva
: Penicilomina. clorgada, v obliteran-
Inhalacién de Roncus. fe).
1éxicos, polvos Sibiloncias,
inorgénicos.
Idiopética. Similar o Tejido infla-  Infiltrados  Restriciiva. Linfocitos Corticoides. Bueno.
Infecciones. neumonic malorio alveolores DLCO CD8+/-
Rechazo trasplan-  eosindfila  endoluminal  periféricos.  disminuida,  neutréfilos.
CON neu- te. crénica. en bronquio-  Similar o
monfa Cologenopatias. Estertores los y alveo- neumeonic
organizada Férmacos. crepitontes. los. eosindfila
[BONO). Aspiracion. Infilirado crénica.
Irradiacién. inflamatorio
intersticial.

11. Granulomatosis broncocéntrica

A. EPIDEMIOLOGIA

Asmalicos. Es frecuente lo hipersensibilidad a Aspergillus u ofros
hongos.

B. ANATOMIA PATOLOGICA

Invasién de los vios aérecs inferiores por linfociios y células
plosmdticas que producen Ulceras y destruccion bronquicl. La
afectacion de los vasos es roro, o diferencia de las vasculitis y los
Procesos angiocéntricos.

C. CLINICA

No suele producir apenos sinfomas. No hay manifestaciones
extrapulmonares.

D. RADIOLOGIA

Infiltrados, nédulos o éreas de alelectasia, con predominio en
I6bulos superiores.

E. TRATAMIENTO

Glucocorticoides. En ocasiones recidiva tras la suspensian del
tratamiento o |la reduccién de las dosis.

12. Afectacién pulmonar en la

amiloidosis
A. ANATOMIA PATOLOGICA

Depésito extracelular de amiloide, un material proteinéceo,
cristalino, fibrilar e insoluble.
B. METODOS COMPLEMENTARIOS
0. RADIOLOGIA
Si el depdsito es localizado, oparece como uno o varios
nédulos. Si el depdsito es generalizado, preduce imagen in-
tersticial diseminada (patrén reticulonodular o miliar).
b. BIOPSIA TRANSBRONQUIAL
Tincién con rojo Congo. Diagnéstico de seguridad.

NEUNMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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XV. ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

1.-SARCOIDOSIS

¢ Epidemiologic: Mas frecuente en adulto joven (20-40 aios), ligeromente en mujeres y en no fumadores,

» Ancfomia Patolégica: El érgano més frecuentemente afectodo en lo sarcoidosis es el pulmén. Presenta granulomas no caseifican-
tes de célulos epitelioides con inclusiones de cuerpos osteroides y cuerpos concoides (de Schaumann)

¢ Clinica: La forma més frecuente en Espona es la subaguda, sobre toda el sindrome de Léfgren, el cual cursa con ertema nodoso
(que &5 una paniculitis seplul), artritis y odenopatias hiliares bilatercles. La afectacién neurolégica mdés frecuente de la sarcoidosis

es la pardlisis fecial (MIR). Lo afectacién ocular més frecuente de la sarcoidosis es la uveitis anterior. El sindrome de Heerfordt aso-
cia pardlisis facial, uveitis y parotiditis {MIR).

s Los estadios radioldgicos de la sorcoidosis son: O = normal, | = adenopatias hiliares bilaterales siméiricas (MIR), Il = adenopolios
e infiltrodos (MIR), [Il = infiltrados (MIR). Lo lesién radiolégica més caracteristica son las adenopatias hiliares bilatercles.

* En lo sorcoidosis el lavade bronquicloalveolar presenta oumento de células (45% de linfocitos) con predominio de LT-helper (MIR)
(CD4+).

Cursa con patrén restrictivo en los pruebas funcionales respiratorias y olteracién de la difusién,

s Lo Mg__dg_lg_m_ug en lo sorcoidosis es frecuentemente negetiva. Pore el seguimiento de la sarcoidosis es Ufil el aumento
de la enzima convertidora de la angiotensina (ECA, MIR). También cursa con hipercalcemia por cumento de adlividad de la Vita-
mina D. Lo gnalificg de lo sarcoidosis presenta hipergummoglobulinemia y elevacién de la VSG [MIR).

» Paro el diognéstico de sarcoidosis es obligada la biopsia, que es el método de eleccién (MIR). En cusencia de lupus pernio esta
indicada lo biopsia transbronguial.

e Lo sorcoidosis se trotg con corticoides o portir del estadio Il con repercusién funcional, afectacién cordioca, ocular, del SNC o
hipercolcemia (MIR). Lo hemosiderosis pulmonar idiopdtica se trota con corficoides. La neumonia eosindfila cranica se trala con
cortficoides (MIR). La fibrosis pulmonar se trata con corticoides. El derrame pleural del lupus se trota con corticoides. La neumonia
intersticial linfoide se trota con corticoides.

» Pronésfico: Lo mayerio de los pacientes con sarcoidosis tienen un curso benigne autolimitado (MIR] con elevade frecuencia de

resolucion esponianea.

2- iND v
. SIND DP, RE

. End:m.@leu El sindrome de Goodpasture es més frecuente en vorones (évenes (20 — 40 anos). HLA-DRwZ y HLA-B27

* Patogenia: El sindrome de Goodpasture se caracteriza por la existencia de anticuerpos antimembrana boscl de capilores alveolores
y glomerulares (MIR). Es una reoccién inmunologica de tipo I

« Clinica: El sintoma més frecuente del sindrome de Goodpasture es la hemoptisis de repeticién (MIR). Tembién presentan disnea

|MIR), tos, creplfonfos orinas  oscuras y en lo onalfﬂco, anemia ferropénlco (MIR).

C ' es lo capacidad de transferencia de CO (aumentada)
[MIR). Lo radiologia en fose ogudo muestrc unfilfmdos olveolores bllmerales

» Lo biopsie con mayor rentabilidad diagndstica en el sindrome de Goodpasture es la rencl. En la biopsia renal del sindrome de
Goodpasture aporecen depésitos lineales de IgG (anticuerpos anfimembrana basal) y C3 en las membranas basales {MIR), Glome-
rulonefritis proliferativa necrotizante con semilunas.

s Tratamiento: El sindrome de Goodpasiure se trata con corficoides e inmunosupresores. Si el sindrome de Goodposture aboca al
enfermao a la insuficiencio renal crénica, se puede reolizor un trasplante renal si la preduccién de antficuerpos antimembrana basal
ha cesado. Lo granulomatosis de Wegener se trata con corticoides y ciclofosfomide. Lo gronulomatosis alérgica de Churg-Strauss
se trata con corficoides solos o aseciados a inmunosupresores. La granulomatesis linfomatoide se trata con corficoides y ciclofosfa-
mida.

Pronéstico: La causa mtg_fzggum_g_gg_mgfe en el sindrome de Goodpasture es la hemorragia pulmoner.
2 2.2. HEMOSIDEROSIS PULMONAR IDIOPATICA

¢« Lo hemosiderasis pulmonar idiopatica cursa con hemorragio alveolar, fibrosis pulmonar y anemia ferropénica.

» Se diggnostica por exclusién. Lo biopsia pulmonar demuesira hemosiderosis.
3.-NEUMONIAS EOSINOFILAS

« Sindrome PIE: asociacion de Infiltrodos Pulmonares por eosinéfilos con Eosinofilia periférica. Son sindromes PIE la aspergilosis
broncopulmonar alérgico (MIR) y el sindrome de Churg-Strauss (MIR}.

» Lo neumonio eosinéfila crénica es mas frecuente en mujeres de edad media |MIR) con antecedentes de asma intrinseco (MIR). Se
acompena de sintomas asméticos {MIR): Tos, disneo, astenia, pérdida de peso. Lo radiclogia de 1érax més frecuente en la neumen-
fo ecsinéfila crénica muestra edema pulmonar fotenegative (infiltrados periféricos, MIR). El BAL muestra una eosinofilia de hasta el
920%. Eosinofilia periférica. Los corticoides mejoran el cuadro clinico y rodiolégico en poces dias.

e El sindrome de Loeffler es uno neumonia eosindfila aguda por Ascaris lumbricoides. Puede ser asinfondfica o cursor con tos, fie-
bre, sibilancias y eosinafilia en el esputo. Infilirodos peritéricos migratorios en la Rx de térax.
« El sindrome hipereosinéfilo cursa con infiliracion por eosindfilos de mdltiples érganos, no sélo del pulmén, y eosinofilic periférica

de mas de 1500 eosinéfilos por microlitro duronte més de é meses.

4.-FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA
¢ Patogenia: es uno alvealitis dominada por macréfagos alveolares.

* Angtomig Patolégica: La forma histolégica més frecuente es la neumonitis intersticial comun.

s Clinica: Los sinfomas mdés frecuentes de fibrosis pulmonar son tos seca y disnea de esfuerzo (MIR). Los signes mas frecuentes de
fibrosis pulmenar son estertores crepitantes feleinspiratorios bibasales, cianosis y acropoquias (MIR).

« Gasometria: hipoxemig, inicialmente tras ejercicio (MIR] y luego en reposo (MIR), Lo hipoxemia en reposo se debe principalmente a
alteracién de la relacién ventilocién / perfusion. Niveles de CO, bajos durante la mayor parie de la evolucion por la hiperventila-
cién existente.



.

« Radiologia convencional y TAC: La imagen mds frecuente es de infiltrados difusos en vidrio esmerilado o reficulonodulillares, més
acentuados en los bases (MIR]. La TC tordcica de alta resolucién (MIR) (TACAR) permite la deteccion de la enfermedad en los casos
con radiografia de térax normal en presencia de sintomatologic y/o alteraciones funcionales respiratorias.

« Los pruebaos funcionales muestron patrén restrictive [MIR). Valores normales o aumentados del indice Tiffenecu. Lo capacidad de
difusién_pulmonar se cltera precozmente (MIR]. El BAL muesira cumento de celularidad, o expensas sobre todo de neutréfilos y
maocrofogos. Cuondo lo biopsia transbronquial no sea diagnéstica (elevada tasa de falsos negativos al tener los lesiones distribu-
cién irregular, parcheada), es deseable una biopsia por toracoscopia o toracotomia (MIR).

El fratamienio se realiza con corficoides, que no son muy efectivos. Trasplante de pulmén.
s Pronéstico: La causa més frecuente de muerte en la fibrosis pulmonar es la insuficiencia respiratoria progresiva o el cor pulmonale,

ACI PULM EN LAGEN

5.1. ARTRITIS REUMATOIDE

» El derrame pleural de lo artritis reumatoide es un exudado con niveles de glucosa muy bajos, pH inferior a 7,20, factor reumatoi-
deo positive y complemento bajo (C4] [MIR). Lo moyoria de los derrames pleurales de lo ariritis reumatoide no necesitan tratamien-
to (MIR).

» El sindrome de Caplan es lo asociacion de silicosis, ariritis reumatoide y nédulos pulmenares cavitados (MIR].

« La artritis reumatoide tombién se osocia o fibrosis pulmonar de predominio en bases, Patrén restrictivo.

5.2. LUPUS ERITEMATOSO DISEMINADO

« Las manifestaciones mas frecuentes del lupus eritematoso diseminado son las ariralgias y ariritis (MIR). El anticuerpo més especifi-

co del lupus eritematoso diseminado es el onti-Sm (MIR).

El derrome pleural es la ofsctacion pulmenar mas frecuente del lupus eritematoso sistémico. Suelen ser biloteroles y pequeios. El

sintoma mas frecuente es el dolor pleural. Es un exudado con glucosa y pH normales, enticuerpos ontinucleares y células LE. No

svele resolverse espontaneamente, y se fraia con AINES o comco:des

¢ Lo couse mas frecuente de infiltrados : : o es una infeccién infercurrente (MIR). La
neumonitis lGpica también produce infiltrados y es potencnolmenfe muy grave.

Lo monifesiocién pulmonar més grave del lupus es la hemorragia olveolar. La hipertensién pulmonar es rora.
Puede producirse fromboembelisme pulmonar por enticoogulante lipico o anticuerpa anti-fosfolipido, el cuel produce trombosis
recidivantes a pesar de alargar el TTPA y el tiempe de cefalina (MIR).

S.3. ESCLQRQQERMIA

da por la grovedod de las lesiones cardiacas, pulmonares y

rencles {MIR)

» En lo esclerodermio, la hipertensién pulmonar (MIR] se osocia o hipertrofia ventricular derecha (MIR) y es de mal prondstico.

* Lo esclerodermio tumbién se osocia a fibrosis pulmenar {50%), nevmotorox espontaneo, carcinoma bronguicloalveolar y neumonia
por aspiracion por la alteracién de lo motilidad esofagica.

5.4. OTRAS

* Lo complicacién pulmonar més frecuente de lo dermatomiositis / polimiositis es la neumonia por aspiracion. También puede aso-

ciarse a céncer de pulmén (incluyendo oat-cell) y neumonia intersticial linfoide. Lo fibrosis pulmonar de los dermato / polimiositis se
asocio fuertemente con los onticuerpos anti-Jo-1. Responde o corticoides.

« Elsindrome de Sidgren se osocia a fibrosis pulmonar y neumonia intersticial linfoide.

« Lo espondilitis anquilopoyética se asocia a fibrosis pulmonar de predominio en Idbulos superiores (rara).

6.-HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

« Anatomla patolégica: Lo lesién histolégica basica de lo histiocitosis de células de Langerhans (HCL) son granulomas de célules de

Langerhans, moenocitos, linfocitos y eosinéfilos.

o Gronuloma eosindfilo 6seo. La forma mas frecuente y benigna de HCL es el granuloma eosinéfilo. La localizacién mas frecuente
del granuloma eosindfilo son los huesos. Es tipico de varones adolescentes y casi excdusivo de lo roza caucéasica. Casi siempre es un
hallozgo casual,

+ El granuloma eosinéfilo pulmonar oparece entre los 20 y los 40 afios. Se relaciona fuertemente con el tabaco. Puede ser osintoma-
tico o causar disnea y tos seca. Fracuentes neumotérax espontaneos recurrentes por rotura de bullas subpleurcles. Los alterociones
radiogréficos predominon en I6bulos superiores (MIR) y medios. Nédulos pulmenares bilaterales que progresan a patrén intersticial
reticulonodular y finalmente apanalamiento [MIR). Pruebos funcioncles: en contraste con el resto de las enfermedades intersticiales
pulmonares, tanto en lo histiccitosis X como en la linfangioleiomiomatosis los volimenes pulmonares son nermales 6 estdn aumen-
todos. El lovado broncodliveolar en las HCL presenta mas del 3% de células de Langerhans (MIR). Las células de Langerhans pue-
den identificarse por anticuerpos monoclonales OKTé 6 anti-Té, o por la prasencio de cuerpos de Birbeck {cuerpes en raqueta)
[MIR}.

+ Lo enfermedad de Hand-Schiiller-Christian cursa con exoftalmos, diabetes insipida y lesiones éseas liticos (MIR). La HCL disemina-
da crénica sin disfuncién grave de érgancs es més frecuente en nifios de 2 & 6 afios.

* Lo enfermedad de Letterer-Siwe es més frecuente en nifios de menos de 2 afios [MIR). En la enfermedad de Lefterer-Siwe hay infil-
tracién por células de Langerhons de higado (hepatomegalio), bazo (esplenemegalia), ganglios linféticos (adenopatias|, piel (lesio-
nes culdneas eccemalosas o pépuloerilematosas), pulmén, cerebro, huesos y médula dsea (MIR),

7.-LINFANGIOLEIOMIOMATOSIS

» Epidemiologia: Enfermedod exclusiva de mujeres

+ Clinica: El sintomo més frecuente en la linfangicleiomiomoiosis es lo disneo de esfuerzo progresiva. También quilotérax unilateral
recurrenle, neumotdrax y hemoptisis.

* Métodos complementarios de diagnéstico: Los volimenes pulmonares son normales o aumentados. La biepsia pulmonar &5 im-
prescindible para el diagnéstico [se tine con el anticuerpo monoclonal HMB-45).

» Trotamiento: Sirélimus (ropamicina), doxiciclina y lefrozol. Supresién estrogénica (progesterono, ovariectomla... eic). Trasplante
pulmenar. Pleurodesis quimica si neumotérax o derrames recurrentes..

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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XVI. MISCELANEA,

1. Complicaciones pulmonares
postoperatorias

1.1. Factores de riesgo de complicaciones
pulmonares

A. FACTORES PREOPERATORIOS
La consulta preanestésica tiene por finalidod el estoblecer lo
presencia de enfermedodes diognosticadas © no, que pueden
determinar el riesgo de complicaciones del procedimiento quirdr-
gico previsto (MIR).
a. EPOC
Sufren complicaciones respiratorias postoperatorias en el
25-75%. La cirugia no estd indicada, por regla general,
en EPOC con FEV, menor de 0,8-1 lifro (MIR).
b. FUMADOR.
c. OBESIDAD

Favorece lo aparicién de otelectasias postoperatorias.

MIR 05 (8160): En relacién con la veloracién preoperatoria de

un paciente para cirugia programada, la_consulta preanestésica

tiene por finalidad;

1. La medificacién de la técnica anesiésica prevista.

2. Lo variacién del procedimiento quirirgico previsto.

3. El rellenar un cuestionario sobre los ontecedentes anestési-
co-quirdrgicos.

4. Lo prescripcion de un farmaco ansiolitico paro reducir lo
ansiedad generada por la préxima cirugia.

5. El establecer lo presencia de enfermedades diagnosticados
o_no. que pueden determinar el riesgo de complicaciones
del procedimiento quirdrgico previsto.”

B. FACTORES INTRAOPERATORIOS

a. TIPO DE ANESTESIA:
Lo anestesia epidural fiene menor tase de complicaciones
que lo general (sobre todo de tromboembolismo pulme-
nar).

b. ZONA ANATOMICA OPERADA:
La tasa de complicaciones respiratorias €s mucho mayor
tras cirugia fordcica o abdominal que en la cirugio de ex-
tremidades.

c. DURACION DE LA OPERACION:
Las complicaciones aumentan en los cirugios de duracién
superior @ 3-4 horas.

1.2. Cambios en la funcién pulmonar tras
cirugia torécica o abdominal

Reduccién de los volimenes pulmonares {defecto restrictivo).
Disfuncion del musculo diafragma.

Alteracién del intercombio gaseoso, hipoxemia.

Depresién respiratoria secundaria a los efecfos de la anesfe-
sia y analgésicos postoperatarios (MIR).

« Alteracién del mecanismo de aclaramiento mucaciliar y de la
tos.

1.3. Complicaciones pulmonares postopera-
torias

A. COMPLICACIONES PULMONARES POSTOPERATORIAS
a. ATELECTASIA

« Epidemiologla: es la complicacidn respiraioria mas
frecuente tras anestesio general (90% de todas los
complicaciones pulmoneres postoperctorios).

e Etiologia: Los dos factores causales principales son
obstruccién bronquial, con obsorcién distal de gos, e
hipoventilacién o respirocién ineficaz,

s Clinica: cursa con disnea y fiebre en los primeras 24
horas tras la operacién (2MIR). La fiebre que comienza
a las 24 horas después de la operacién indica atelec-
tasia o neumonia (MIR).

» Radiclogia: El signo radiogrdfico mas evidente de afe-
lectasia pulmonar es aumenfo de la densidad con re-
troccién (MIR).

e Tratomiento: Fisioterapia, drenagje postural, succién a
través de cdnula endotraqueal o broncoscopia (MIR),
mucoliticos, broncodilotadores, antibidticos.

Atelectasia.

b. INFECCION
c. EXACERBACI
PREVIA.
d. IMPOSIBILIDAD DE DESCONEXION DE LA VENTILACION
MECANICA.

e. EDEMA PULMONAR.

f. EMBOLISMO PULMONAR (MIR).
La exploracién incruenfa mds sensible y especifica pora el
diogndstico de tromboembolismo pulmonar era lo gam-
magrafia de perfusién (MIR}. Actucimente, lo Tomografio
Axial Compulerizada es el método de imagen de primero
eleccién.

QUEOBRONQUITIS Y NEUMONIA).
N DE LA ENFERMEDAD PULMONAR
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2. Trasplante pulmonar

@ Curso Intensivo MIR Asturins 2004

El trasplante pulmonar es una opcidn terapéutica que prolonga
la supervivencia y mejora la calidad de vida, pero tiene una

~ elevada morbi-mortalidad.

2.1. Indicaciones

A. RECEPTOR

El receptor deberd tener una enfermedad pulmonar terminal, sin
disfuncién de otros érganos vitales. Los diogndsticos mas fre-
cuenfes son: enfisemo por déficit de a-1-antitripsina, EPOC,
hipertensién pulmonar primaria, fibrosis quistica y fibrosis pulmo-
nar idiopatica.

B. COMPATIBILIDAD DONANTE / RECEPTOR

Por el momento sélo se tiene en cuenta la compaotibilidad de
Qrupo sanguineo y de lomafio pulmonar.

2.2. Tipos de trasplante

Lo indicacién mas importante para el trasplante pulmonor es el
enfisemg, bien secundario al consumo de tobaco o bien por el
déficit de alfo-T-antifripsing.

A. TRASPLANTE MONOPULMONAR

= Lo mayeria de los potologios se benefician bien del trasplan-
te de un solo pulmén o de los dos, siendo preferible el tras-
plunte monopulmeonar porque maximiza la posibilided de
utilizacion de los érganes donados (1 donante solve 2 vidas).

e Lo indicacién mds frecuente de trasplante monopulmonar es
el EPOC tipo enfisema.

- B. TRASPLANTE BIPULMONAR

e Pacientes con bronquieclosias generclizadas e infeccén

pulmonar crénica.
e Lo indicocibn mas frecuvente de trasplonte bipulmonar es la

muycoviscidosis (MIR).

MIR 03 (7549): El trasplante pulmoenar es en la ocivalided una
terapéutica valida par ient n_i iencia_respirgtori
terminal en la que se han agotade fodos los tratamientos médi-
co-quirdraicos. Entre las siguientes, indique lo _enfermedad que
més frecuentemente se beneficia de este proceder feropéutico:

1. Carcinoma broncogénico.

2. Fibrosis quistica.”

3. Distrés respiratorio del adulte.

4. Embolismo pulmonar.
5
C
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Hemoptisis masiva.

. TRASPLANTE DE CORAZON-PULMON

Situaciones que requieren la sustitucién de pulmeones y co-
razén por exisfir uno cordiopotia sin posibilidad de trota-
miento (Por ejemplo, sindrome de Eisenmenger).

¢ Lo indicocién mds frecuente de trasplente de corozén y
pulmén es la hipertensién pulmonar primaria y secundoria,

e El Cor pulmonale no requiere frasplante simulténeo de
corazén porque la funcién ventricular derecha se recobra al
disminuir la postcarga por el trasplante pulmonar.

'INDICACIONES MAS FRECUENTES PARA EL TRASPLANTE DE

TRASPLANTE UNIPULMONAR %

Enfisema. 55
Fibresis pulmonar idiopéatica. 21
Hipertensién pulmonar primaria. S
TRASPLANTE BIPULMONAR

Fibrosis quistica. 34
Enfisema. 29
Hipertensién pulmonar primaria, 10
Fibrosis pulmonar idiopética. 7,5
TRASPLANTE CORAZON-PULMON

Hipertensién pulmonaor 1% y 2¢% 54
Fibrosis quisiica, 16
Enfisema. 6

© Curso Imienisno MIK Asterias 2003

Trasplonte de corazén-pulmén; reseccién del corazén y pulmones del
recepfor

NEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA
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Trasplante de carazén-pulmén: visién del mediastina tras la reseccién del
corazdn y pulmén del receptor. La oorta esta clompada y los shunts colo-

1)
B Curo hsscasivg MIR Ao 2001

Trasplante de corazén-pulmon: visidn iras la presentacién del corazén y
pulmenes del donante. Sutura de la auricula derecho y la vena cava
inferior.

Trasplante de corezén-pulmén: Suturo de lo corta.

2.3. Tratamiento de mantenimiento

2.4. Complicaciones

A. DEHISCENCIA DE LA ANASTOMOSIS Y ESTENOSIS. {4-20%)

Por fenémenos isquémicos, por pérdida de la circulacion bron-

quial en el pulmén trasplantodo (vascularizacion Unicamente por

el sistema pulmonar). Tiene una boja mortalided.

B. RECHAZO

a. RECHAZO AGUDO:
Es frecuente (2/3 de los pacientes), generalmente en los 2
6 3 primeros meses. Cursa con fos, disnea, fiebre,
hipoxemia e infitrados pulmonares (similar @ una infec-
cidn pulmonar por CMV). Se diognostico por biopsiao
transbronquial. Presenta inflamacién arteriolar y bron-
quiolar mediada por linfodites. Se trata con corficoides v,
si no responde, con globulina antilinfocitica, globulina an-
tfimocitica o anticuerpos monoclonales OKT3,
b. RECHAZO CRONICO (25%):

Bronquiolitis obliterante. Suele oporecer a los 8§ — 12 me-
ses. Los anlecedenles de episodios de rechazo agudo e
inflamacién bronquiclar aumentan su frecuencia. Es la
cousa més importante de mortalidad y morbilidad tardias,
Las manifestaciones pulmenares (bronquiolitis obliteronte)
de la enfermedad injerto contra huésped aparecen en el
20 - 50% de los receptores de trasplante cardio-pulmonar
o pulmenar (MIR). Se trala aumentando la inmunosupre-

s5idn.
C. INFECCION
Son la primera caysa de mortalidad en lo actualidad. Las infec-

ciones son mas comunes en los receptores del trasplante de pul-
mén que de cualguier ofro drgano sélido. £l pulmén trasplanta-
do es muy vulnerable a las infecciones, por las alieraciones en lo
eliminocién mucocilior, lo pérdida del reflejo tusigeno y ofros
factores locales mal definidos.
a. NEUMONIA BACTERIANA:

Aparecen en el periodo post-frasplante temprano (MIR).

Los gérmenes mas frecuentes son Gram negativos y estafi-

lococos (neumonia intrahospitalaria),

MIR 00 FAMILIA (6483): A un paciente con fibrosis pulmonar le
ha sido trasplantedo un pulmén hace 15 dlas. Desde hace 2
dias presents una infeccién pulmonar con cambios radiogréfi-
cos. El neuméloge pensaré que se frata de una infeccidn por:
Citomegalovirus.

Hongos.

Boclerios.*

Protozoos.

Rickettsios.

X Y

b. NEUMONIA POR CITOMEGALOVIRUS:
Es la cousa mds frecuente de infeccién pulmonar oporfu-
nista en el trasplantado pulmonar, El primer episodio sue-
le ocurrir iras el tra
mayoria de los episodios suele darse en los 6 primeros
meses. Se troia con ganciclovir. Son frecuentes las recu-
rrencias. El agente patégeno viral més frecuente y signifi-
cativo en los pacienfes trasplontados es el Citomegalovi-
rus (MIR).

c. INFECCION POR ASPERGILLUS:
Es la infeccidn fongica que mas problemas plantea.

2.5. Pronéstico

A. INMUNODEPRESION

Lo mayor parte de los pacientes requieren tres drogas inmuno-

SUpresoras:

e Un_anticalcineurinico: ciclosporina o tacrolimus (FK-506).
Ambos se metabolizan por el sistema del citocromo P-450,
Sus niveles en sangre deben ser monitorizados con frecuen-
cia para ajustar las dosis.

« Un ontagonista de la sintesis de purinas: azofioprina o mico-
fenoloto mofetil.

B rticoide.

B. PROFILAXIS DE INFECCIONES

Los pacientes o los que se ha reclizado un transplante pulmonar
o cardiopulmonar deben recibir profiloxis contra Pneumocystis
carinii (TMP-SMX) y citomegalovirus (ganciclovir).

Hasta el momento se han realizado més de 2.700 trasplantes
pulmonares y su nimero ha crecido exponencialmente en los
uhimos afcs. La supervivencia al afio es del 48% y o los 2 onos
del 60%.
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~ 1.-COMPLI I NARES POSTOPERATORIAS

e Ateleclasia: La complicacién respiratori fr r ia es la otelectosia. La cousa més frecuenie de fiebre

2

en las primeras 24 hores postoperatorias es la oteleciosia (MIR). El signo radiogréfico mas evidente de atelectasia pulmonar es el
aumento de densidad con retraccion. El tratamiento de la atelectasia es la succidn a través del tubo endotraqueal o por broncosco-
pia.

La anestesia y los analgésicos @stogratonos {como los opioides), pueden producir depresién respiratoria (MIR).

No se puede hacer neumonectomia si el VEMS postoperatorio previsto es menor de BOO ml o 40% del previo {MIR).

2.-TRASPLANTE PULMONAR

La indicacién mds frecuente para trasplante cardicpulmeonar es lo hipertensién pulmonar primaria o secundario.

La indicacién més frecuente para trasplante bipulmonar es lo fibrosis quistica o mucoviscidosis.

La indicacién més frecuente para trasplants unipulmonar es el EPOC tipo enfisema.

Una de los causas mas importantes de mortalided y morbilidad en el trasplanie de pulmén es el rechozo crénico, que cpaorece en

el 20% ~ 50% de pacientes y se manifieste como bronquiolitis obliterante.

Lo causa mas frecuente de mortalidad en el frasplante pulmonar en la aclualidod son las infecciones. Los infecciones baclerianas
aparecen en el periodo post-frasplante temprano, sobre todo son por Grom - y estafilococos. La causa mas frecuente de infeccién

pulmonar virica en el frosplonte de pulmén es el citomegalovirus, y se irata con ganciclovir.

JEUMOLOGIA & CIRUGIA TORACICA






