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Neumotórax espontáneo en paciente con 
esclerosis tuberosa 

Spontaneous pneumothorax in a patient with 
tuberous sclerosis tuberous sclerosis 

Dr. Felipe Rodríguez Maya 1; Dr. Esteban Rodríguez Jaramillo 1

1. Centro de Diagnóstico por Imagen, Hospital Clínica “San Agustín”, Loja–Ecuador

y patología pulmonar conocida: LAM. 

Presenta cuadro abrupto de dolor torácico asociado a disnea severa, de cuatro 
horas de evolución. Al evaluarla, muestra taquipnea y ausencia de murmullo 
vesicular pulmonar derecho. Su nivel de saturación de oxígeno inicialmente 

con elevación de su saturación a 80%, con la administración de dosis máximas 
de O2 a 15 litros/min. No tolera la posición en decúbito supino, por lo que 

clínica y muestra un neumotórax derecho a tensión con colapso del pulmón y 
lateralización del mediastino hacia la izquierda (Fig. 1). Se realiza toracotomía 
cerrada derecha que mejora la sintomatología, lográndose una expansión 
pulmonar inicial del 70% (Fig. 2).

Diagnóstico por imagen
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Figura 1.- Neumotórax que muestra la se-
paración entre la pleura visceral y la pa-

al colapso total. Ambos pulmones presen-
tan un extenso patrón retículo-nodular y 
en “panal de abejas”.

Figura 2.- 
de toracotomía a los 20 minutos de su ingreso, que evidencia adicionalmente bulla/neumotórax tabicado izquierdo 

resolución completa de los síntomas que 
determinaron su ingreso. Los estudios de extensión 

con métodos de imagen realizados posteriormente 
denotan varias características de la patología de 
base ET-LAM (Fig. 3, 4, 5, 6 y 7).
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Figura 3.- TC de tórax de control a los 8 días del evento inicial en el que se observa resolución completa del neumotórax 

Figura 4.- La reconstrucción tridimen-
sional muestra la presencia de múltiples 
lesiones quísticas distribuidas en los dos 
pulmones.
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Figura 5.- Corte axial de TC de abdomen sin contraste IV, muestra el riñón derecho marcadamente incrementado 
de tamaño, ocupando gran parte del retroperitoneo, con su parénquima repleto de múltiples lesiones heterogéneas 

Figura 6.- 
en un corte axial muestra una masa 

su abundante contenido graso que 
ha reemplazado al riñón. Varias 
imágenes ecogénicas son visibles en 
el parénquima hepático por depósitos 
nodulares grasos. 
Presencia de líneas B que se proyectan 

patología pulmonar descrita.
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-
miomatosis (LAM) es un trastorno neurocutáneo au-
tosómico dominante raro, multisistémico. Se carac-
teriza por la presencia de tumores hamartomatosos 
benignos en pulmones, cerebro, riñones, piel, co-

muy variables. 

Se sabe que se debe a la mutación de genes especí-

respectivamente.

Existen criterios diagnósticos primarios, secunda-
rios y terciarios para su diagnóstico.

Figura 7.- 

la mayoría de los casos
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TABLA 2.- CRITERIOS DIAGNÓSTICOS PARA LA ESCLEROSIS TUBEROSA

Primarios 

Fibromas ungueales múltiples 

Túberes corticales 

Nódulos subependirnarios o astrocitornas de células gigantes 

Astrocitomas retinianos múltiples 

Secundarios 

Rabdomioma cardiaco 

Tumores cerebrales 

Placas chagin 

Angiomiolipoma renal 

Quistes renales 

Terciarios 

Manchas hipomelanóticas 

Quistes renales 

Pits dentales 

Pólipos rectales harnartornatosos 

Fibromas gingivales 

Tractos migratorios en la sustancia blanca cerebral 

Otros hamartornas 

Diagnóstico cierto: un criterio primario, dos secundarios o un secundario más dos 
terciarios; diagnóstico probable: un secundario más un terciario o tres terciarios. 

La mayoría de las veces, como en el presente caso, 
es diagnosticada en la niñez. El diagnóstico en pa- renal y alteraciones pulmonares o dermatológicas.   
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neumotórax espontáneo, como en el caso que pre-
sentamos, y que debe ser manejado multidiscipli-
nariamente.

bullas o ampollas gigantes habitualmente obser-

comprendida. Podría ocurrir luego de un proceso 

cierre de las comunicaciones entre estas y la vía 
respiratoria, determinando reexpansión pulmonar. 

ningún medicamento, incluido el broncodilatador 
inhalatorio. 

Los tratamientos propuestos para las bullas podrían 
ser drenaje, pleurodesis, pleurectomía, aunque 
estos pueden complicar el trasplante de pulmón a 

derivación pleuro-venosa. Se debería evitar el es-
trógeno.

Everolimus, medicamento denominado inhibidor de 

-
nar y la reducción del tamaño de los angiomiolipo-
mas renales que se asocian a la LAM.

El trasplante pulmonar es la mejor opción de tra-


