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Diagnostico por imagen

Neumotoérax espontaneo en paciente con
esclerosis tuberosa

Spontaneous pneumothorax in a patient with

tuberous sclerosis tuberous sclerosis
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Paciente femenino de 27 anos de edad con antecedentes de complejo esclerosis
tuberosa (ET)-Linfangioleiomiomatosis (LAM), con rasgos leves de angiofibroma
facial, nefrectomia izquierda hace 10 afos, por angiomiolipoma renal gigante
y patologia pulmonar conocida: LAM.

Presenta cuadro abrupto de dolor toracico asociado a disnea severa, de cuatro
horas de evolucion. Al evaluarla, muestra taquipnea y ausencia de murmullo
vesicular pulmonar derecho. Su nivel de saturacion de oxigeno inicialmente
fue de 45% y respuesta moderadamente adecuada a la administracion de 02
con elevacion de su saturacion a 80%, con la administracion de dosis maximas
de 02 a 15 litros/min. No tolera la posicién en decubito supino, por lo que
es imposible efectuar una tomografia computarizada (TC); se realiza, por
tanto, una radiografia del torax anteroposterior que confirma la sospecha
clinica y muestra un neumotdrax derecho a tension con colapso del pulmon y
lateralizacion del mediastino hacia la izquierda (Fig. 1). Se realiza toracotomia
cerrada derecha que mejora la sintomatologia, lograndose una expansion
pulmonar inicial del 70% (Fig. 2).
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Figura 1.- Neumotdrax que muestra la se-
paracion entre la pleura visceral y la pa-
rietal derecha (flecha blanca), sin llegar
al colapso total. Ambos pulmones presen-
tan un extenso patron reticulo-nodular y
en “panal de abejas”.

Figura 2.- Neumotorax espontaneo derecho (flechas blancas) parcialmente resuelto tras la colocacion de un tubo
de toracotomia a los 20 minutos de su ingreso, que evidencia adicionalmente bulla/neumotorax tabicado izquierdo
asociado (flechas amarillas) y multiples lesiones quisticas pulmonares bilaterales (estrella).

La paciente fue hospitalizada, alcanzandose con métodos de imagen realizados posteriormente
resolucion completa de los sintomas que denotan varias caracteristicas de la patologia de
determinaron su ingreso. Los estudios de extensiéon  base ET-LAM (Fig. 3, 4, 5, 6 y 7).
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Figura 3.- TC de torax de control a los 8 dias del evento inicial en el que se observa resolucion completa del neumotdrax
derecho y se demuestra una enfermedad quistica pulmonar bilateral de pared fina, con distribucion simétrica en el
parénquima, compatible con linfangioleiomiomatosis. Existe resolucion espontanea y completa de las bullas gigantes
pulmonares izquierdas. Es evidente el enfisema subcutaneo en la pared toracica lateral derecha y cuello.

Figura 4.- La reconstruccion tridimen-
sional muestra la presencia de multiples
lesiones quisticas distribuidas en los dos
pulmones.
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Figura 5.- Corte axial de TC de abdomen sin contraste IV, muestra el rinon derecho marcadamente incrementado
de tamano, ocupando gran parte del retroperitoneo, con su parénquima repleto de multiples lesiones heterogéneas
con densidad de tejido graso y solido, compatible con angiomiolipoma. El rifdn izquierdo fue extirpado anos antes.
Adicionalmente, focos redondeados de implantes grasos en el higado.

Figura 6.- La ecografia abdominal
en un corte axial muestra una masa
de gran tamano, mal definida, dado
su abundante contenido graso que
ha reemplazado al rifidn. Varias
imagenes ecogénicas son visibles en
el parénquima hepatico por depositos
nodulares grasos.

Presencia de lineas B que se proyectan
por detras del diafragma, dada la
patologia pulmonar descrita.
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Figura 7.- Imagenes axiales de tomografia computarizada sin contraste, que muestran varios nddulos subependimarios
calcificados, que es la caracteristica mas ampliamente reconocida de la esclerosis tuberosa y se hallan presentes en
la mayoria de los casos

El complejo esclerosis tuberosa (ET)-Linfangioleio-
miomatosis (LAM) es un trastorno neurocutaneo au-
tosomico dominante raro, multisistémico. Se carac-
teriza por la presencia de tumores hamartomatosos
benignos en pulmones, cerebro, rinones, piel, co-
razon y otros organos. Esta enfermedad se conoce
también como enfermedad de Pringle Bourneville
y es una facomatosis con manifestaciones clinicas
muy variables.
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Se sabe que se debe a la mutacion de genes especi-
ficos que codifican dos proteinas, ambas supresoras
de tumores, se ubican en los cromosomas 9qy 16p,
respectivamente.

Existen criterios diagnosticos primarios, secunda-
rios y terciarios para su diagnostico.
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TABLA 2.- CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA LA ESCLEROSIS TUBEROSA

Primarios

Angiofibromas faciales
Fibromas ungueales multiples
Tlberes corticales
Nodulos subependirnarios o astrocitornas de células gigantes
Nodulos subependirnarios calcificados multiples
Astrocitomas retinianos multiples
Secundarios
Familiar de primer grado afecto
Rabdomioma cardiaco
Tumores cerebrales
Nodulos subependirnarios no calcificados
Placas chagin
Placa frontal
Linfangiomiomatosis pulmonar (histologicamente)
Angiomiolipoma renal
Quistes renales
Terciarios
Manchas hipomelandticas
Manchas en confeti
Quistes renales
Pits dentales

Polipos rectales harnartornatosos

Fibromas gingivales
Convulsiones infantiles
Tractos migratorios en la sustancia blanca cerebral

Otros hamartornas

Quistes o6seos Linfangiomiomatosis pulmonar (radiograficamente)

Diagnostico cierto: un criterio primario, dos secundarios o un secundario mas dos

terciarios; diagnostico probable: un secundario mas un terciario o tres terciarios.

La mayoria de las veces, como en el presente caso,
es diagnosticada en la nifiez. El diagnostico en pa-

cientes adultos se realiza generalmente por falla
renal y alteraciones pulmonares o dermatologicas.
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Una de las complicaciones, poco frecuentes, es el
neumotorax espontaneo, como en el caso que pre-
sentamos, y que debe ser manejado multidiscipli-
nariamente.

La fisiopatologia de la regresion espontanea de las
bullas o ampollas gigantes habitualmente obser-
vadas en esta patologia no esta suficientemente
comprendida. Podria ocurrir luego de un proceso
tumoral o infeccioso que determinan inflamacion y
cierre de las comunicaciones entre estas y la via
respiratoria, determinando reexpansion pulmonar.
En el presente caso, la paciente no fue tratada con
ninglun medicamento, incluido el broncodilatador
inhalatorio.

Como citar el presente articulo:

Rodriguez F, Rodriguez E. Neumotorax espontaneo en
paciente con esclerosis tuberosa. Diagnostico por imagen.
Indexia. Agosto 2022.
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Los tratamientos propuestos para las bullas podrian
ser drenaje, pleurodesis, pleurectomia, aunque
estos pueden complicar el trasplante de pulmén a
futuro; ademas, ligadura del conducto toracico o
derivacion pleuro-venosa. Se deberia evitar el es-
trogeno.

Everolimus, medicamento denominado inhibidor de
quinasa, o el Sirolimus, que es un farmaco inhibidor
de mTOR (mammalian target of rapamycin), pueden
tener un efecto beneficioso sobre la funcion pulmo-
nar y la reduccion del tamano de los angiomiolipo-
mas renales que se asocian a la LAM.

El trasplante pulmonar es la mejor opcion de tra-
tamiento para la enfermedad en periodo avanzado.



