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Objetivos Docentes

1. Presentar un grupo heterogéneo de procesos fisiopatoldgicos que afectan al pulmén caracterizados
por la presencia de multiples quistes pulmonares y su correlacién anatomo-patoldgica.

2. Describir los datos clinicos relevantes que pueden orientar en el diagnostico de estas
enfermedades.

3. Establecer el diagnostico diferencial con las lesiones pseudoquisticas

Revision del tema

Existe una variedad de enfermedades pulmonares cuyo hallazgo dominante en TC es la presencia de
quistes, definidos como espacios aéreos en el seno del parénquima pulmonar. El diagnéstico diferencial
de dichas enfermedades se basa en el nimero, tamafio, forma y distribucién de los mismos, asi como en
la asociacion de otros hallazgos.

Se presentan varios casos representativos, algunos de ellos con correlacion anatomo-patoldgica

Se establece el diagnostico diferencial con otras lesiones de tipo pseudoquistico como el enfisema, la
fibrosis pulmonar.

Enfermedades con lesiones quisticas como hallazgo predominante en TC

1.- Linfangioleiomiomatosis

Es una rara enfermedad que se caracteriza por una proliferacion intersticial anormal de células de
musculo liso y que afecta principalmente a los pulmones de mujeres en edad reproductiva.

En todas las pacientes se observan quistes que habitualmente son de forma redondeada y pared fina, que
se distribuyen difusa y uniformemente por todo el parénquima y disminuyen de tamafio en el estudio
espiratorio. El parénquima entre los quistes suele ser normal, pero en algunos casos puede observarse
opacidad en vidrio deslustrado y patrdn reticular. Es infrecuente la atenuacion en mosaico secundaria a
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atrapamiento aéreo. Pueden observarse complicaciones como neumotdrax y quilotorax.

Se cree que los quistes se originan del atrapamiento aéreo resultante de la proliferacion peribronquiolar
de células de musculo liso.

En mas de un 50% de los casos se pueden observar otros hallazgos asociados a nivel abdominal como
ser: angiomiolipomas renales, linfangiomas (masas quisticas retroperitoneales), adenopatias, dilatacion
del conducto toracico y ascitis.

2.- Histiocitosis de células de largerhans

Es una enfermedad caracterizada por proliferacion e infiltracion alveolar e intersticial de células de
Langerhans. Se presenta casi exclusivamente en fumadores y aparece en la tercera o cuarta década de la
vida. Puede ocurrir aisladamente o como parte de una enfermedad sistémica.

Radiolégicamente se caracteriza por la presencia de micronddulos centrilobulares mal definidos, de
distribucion bilateral y simétrica que predominan en campos superiores y medios, respetando los angulos
costofrénicos. Cuando la enfermedad progresa se desarrollan quistes de forma redondeada o irregular, de
grosor de pared variable, usualmente menores de 1 cm, que pueden confluir formando bullas y
predisponen a neumotdrax espontaneo recurrente.

Los quistes tienen su origen en la cavitacion de los nédulos formados por la infiltracion peri bronquiolar
de células inflamatorias y células de Largenhans, secundario o una destruccion inflamatoria de las
paredes bronquiolares, dejando pequenas vias aéreas dilatadas.

Es raro ver derrame pleural y adenopatias. Es comun el desarrollo de hipertension pulmonar que se
asocia a mal prondstico.
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3.- Neumonia intersticial linfocitica

Es un desorden linfoproliferativo benigno caracterizado por una infiltracion intersticial difusa de
linfocitos y células plasmaticas. Ocurre mas comunmente en personas con sindrome de Sjogren,
enfermedad tiroidea autoinmune, sindrome de inmunodeficiencia adquirida, cirrosis biliar primaria,
lupus eritematoso sistémico y enfermedad de Castelman.

Radiologicamente se caracteriza por la presencia de areas de opacidad en vidrio deslustrado y ndédulos
centolobulillares mal definidos de distribucion difusa, engrosamiento intersticial peribroncovascular y
de septos interlobulillares, presencia de quistes de pared fina, de tamafio entre 1-30 mm que predominan
en las bases y que son menos numerosos que en la linfangioleiomiomatosis y la Histiocitosis de células
de Largenhans. Tambien pueden observarse areas de consolidacion y adenopatias.

4.- Enfermedad pulmonar por depdsito de cadenas ligeras

Es una enfermedad rara, recientemente descrita que se caracteriza por la presencia de depositos tisulares
no amiloidoticos de cadenas ligeras de inmunoglobulinas. Ocurre en pacientes de mediana edad y afecta
mas comunmente a los rifiones, el higado y el corazdn, siendo infrecuente la afectacion pulmonar. El
75% de los casos ocurre en asociacion con mieloma multiple y macroglobulinemia.

Radiologicamente se manifiesta con lesiones nodulares irregulares de tamafos variables, habitualmente
multiples y bilaterales. Se puede presentar también con la presencia de quistes de pared fina, distribuidos
aleatoria y difusamente, que miden de pocos milimetros a 3 cm.

El mecanismo responsable para el desarrollo de quistes se desconoce, pero se postula que puede deberse
a degradacion de las fibras elasticas, con dilatacion secundaria de las pequeiias vias aéreas.
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5.- Sindrome de Sjogren primario

Es una exocrinopatia inmunomediada, caracterizada por infiltracién linfoplasmocitica de las glandulas
lagrimales y salivares. Pueden observarse otras alteraciones sistémicas extraglandulares, siendo el
pulmoén uno de los 6rganos comtiinmente afectados.

Independientemente de la afectacion pulmonar principal, la presencia de quistes de pared fina es
caracteristica del sindrome de Sjogren primario. Entre los hallazgos asociados a los quistes se encuentran
las anomalias de la via aérea, como ser: bronquio o bronquiolectasias, engrosamiento de la pared
bronquial y opacidades ramificadas o centrolobulares. Ocasionalmente puede observarse atenuacion en
mosaico. Otra manifestacion radioldgica es la neumonia intersticial, de la cuales las méas comunes son la
neumonia intersticial no especifica y la neumonia intersticial linfoide. Los trastornos linfoproliferativos
asociados son la bronquitis folicular manifestada con lesiones bronquiolocéntricas; la hiperplasia nodular
linfoide que se manifiesta como lesiones nodulares localizadas; la neumonia intersticial linfoide que
demuestra infiltracion difusa de los septos alveolares y la hiperplasia linfoide difusa que muestra
infiltracion difusa perilinfatica (septos interlobulares, peribroncovascular y subpleural). Tambien puede
observarse linfoma tipo MALT cuyas caracteristicas son similares a los trastornos linfoproliferativos
benignos, por lo que debe considerarse siempre esta posibilidad diagndstica

Las manifestaciones mediastinicas del sindrome de Sjogren primario incluyen: linfadenopatias,
hiperplasia linfoide del timo y quistes timicos multiloculares, que pueden ayudar a sugerir el diagndstico
ante cualquiera de los hallazgos pulmonares descritos previamente, junto a la presencia de quistes.

6.-Sindrome de Birt-Hogg-dubé

Es una rara enfermedad autosémica dominante, caracterizada por la presencia de fibrofoliculomas en la
cara, el cuello y el tronco superior; tumores renales, poliposis colonica y enfermedad corioretinal. Los
hallazgos radiolégicos incluyen: enfisema bulloso, neumotorax y quistes elongados de pared fina (80%),
de distribucion subpleural, con una extension en el parénquima pulmonar menor del 30%.

Enfermedades que pueden presentar quistes aunque no como rasgo principal

1.- Neumonia por Pneumocistis Jirovecci

Enfermedad infecciosa frecuente en pacientes inmunodeprimidos.

Radiologicamente se manifiesta con opacidad difusa en vidrio deslustrado, de distribucion bilateral y
simétrica, lesiones quisticas milimétricas de predominio en I6bulos superiores, presencia de nodulos,

patron en empedrado y areas de consolidacion (menos frecuente). Aunque los quistes no son la lesion
predominante.
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tico: Penumocyst

2.- Amiloidosis

Es una rara enfermedad que resulta de la acumulacion de proteinas anormales en los 6rganos y tejidos.
Existe como enfermedad primaria pero mas comunmente es secundaria a una amplia variedad de
procesos patoldgicos, desde inflamacion cronica hasta neoplasias.

Existen dos patrones de afectacion pulmonar: la forma nodular que se presenta con multiples nédulos de
variable apariencia y ocasionalmente con calcificaciones; la forma alveolar septal difusa que se
caracteriza por micronddulos bien definidos, acompafiados por opacidades reticulares , engrosamiento de
septos interlobulares y consolidaciones confluentes de predominio periférico y basal. Los quistes
pulmonares se han descrito raramente, a menudo en pacientes con amiloidosis sistémica debida a
sindrome de Sjogren. Los quistes pueden asociarse con nddulos calcificados o sin calcificar. No esta
claro si los quistes son una manifestacion de una neumonia intersticial linfocitica en el seno de un
sindrome de Sjogren o una manifestacion de amiloidosis (posiblemente por deposito amiloideo en la
pequenia via aérea y obstruccion secundaria).

3.- Neumonitis por hipersensibilidad

Es un proceso inflamatorio cronico de los bronquiolos y tejido peribronquiolar secundario a la inhalacion
de cualquier alérgeno.

Los hallazgos radiologicos tipicos en TC de pacientes con cuadros agudos y subagudos incluyen:
opacidad en vidrio deslustrado, atrapamiento aéreo y opacidades nodulares centrolobulillares en vidrio
deslustrado. Quistes pulmonares se han descrito en un 10 % de casos y probablemente estdn causados
por obstruccién parcial de los bronquiolos.

Se han descrito adenopatias mediastinicas en un 30% y en fase cronica de la enfermedad puede
desarrollarse fibrosis.

4.- Enfermedad pulmonar metastatica quistica

Ocurre mas frecuentemente en tumores de origen epitelial y menos frecuentemente en tumores de origen
mesenquimatoso o hematopoyético. Se han reportado metéstasis de leiomiosarcoma, sarcoma sinovial,
sarcoma epiteliode y sarcoma del estroma endometrial. A diferencia de las lesiones descritas las paredes
finas habitualmente son mas gruesas o irregulares.

Mostramos un caso de metastasis de carcinoma medular de tiroides que tras tratamiento muestro como
secuela, lesiones quisticas pulmonares multiples.
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Enfermedades Pseudoquisticas

Fibrosis Pulmonar

La fibrosis pulmonar es el estadio final de multiples enfermedades intersticiales. El signo radioldgico
tipico es la “panalizacion” que corresponde a multiples y pequefias imagenes quisticas, habitualmente
menores de 1 cm, formando hileras, que predominan en localizacion subpleural. Otros hallazgos
asociados son: distorsion arquitectural, engrosamiento intersticial inter e intralobulillar, opacidades
lineales y bronquiectasias por traccion.

Enfisema

El enfisema centrilobular representa la destruccidon permanente de las paredes bronquiolares, con
agrandamiento de los espacios aéreos distales a los bronquiolos terminales.

Los hallazgos que permiten confirmar enfisema ante la sospecha de quistes, es la ausencia de pared y la
presencia de estructuras vasculares en el interior de los espacios aéreos.
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TC de alta resolucion de paciente con habito tabaquico en el que se observan dreas hipodensas
mal definidas, sin clara pared, que son atravesadas por los vasos y con localizacion tipica del
enfisema centroacinar

Imagenes en esta seccion:

Fig. 1: "Departamentos de Radiologia y Anatomia Patologica"
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Muder de 46 3fes con amlecedente de neumetdrax
bilateral. TC axinl (o) y MPR ¢ ol |B) del parenquima
pulmonar muesttan miltiples quistes de forma

redondeada y distribecion difess, gue o9 respetan 3o

costofrenicos
En la bipods se serva tepide pulmonar com argulleciura
parcislmente conservada, con pege :
célulascon ewcaso ¢
em la pared del alvesls, cémo e of oje Brsacovaxs
(Ay8). Estes acumules sem positivos pata receplores de
progesterona (C), HMBAS y tifien de rojo com ka Saclon de
Muasson. (60x).

Diagnostico final; Linfang: miomatosis
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Mujer de 44 afos, asintomatica, con hallazgo
modental de lesiones quisticas
retroperitoneales y en pelvis (), ag como

presencia de maltiples quistes de pared fina y
distribucon difusa en campospulmonares(ay
b), que sugieren ol diagnostico de

Enlangoleiomiomatosis

Fig. 2: "Departamento de Radiologia"
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TC enplames axlal stomal [B) de mujes de 35 afios, con
prewencin de malliples imagenes quisticas de Lamaiio
varlables, slgunes confluentes formands be we respetan

lasregiomes basales, Tambitn se observan escaw
Embiopsin se demuestra parénguimi pulmena
pemerosos nodulos cicatticlales estrelladosygra
aéreosadyacentes. Dentro de estes nddulos ebservames
focalmente un inflleads Infla rio com Nafocitos,
macrefagosyecasionales esundfilos (A), Presencia ocas
en las dreas cicavticiales, de cebelasde Langerhans

Inme rente a CD-1aylangetina (8). [20xy

Diagndstice: Hissaciteds de células de Lamgerhans en fuse

avanzada cicatricial

Fig. 3: "Departamentos de Radiologia y Anatomia Patologica"

Pagina 9 de 17

www.seram.es




TC axdad [2) yMPR coronal (b) mwestro geistes de
tamafe fima, diswideides aleatasiamen
imagenes aresde bordesirregularesy tam
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En Biepda o observa parénquima pulmenas con
»@ettectura dstorsionada per fa presencia de méftiples
1

quistes adreosy lesienes nodulares (AL Tamto en la pated

d¢ los quistes como en lasledenes nodulares descritas, se

obsverva depdsito de un material ex elular, homegén

hialino, ecdnddilo. PAS pesitive (B)y s¢ tifle de o 1040

4

com el icomico de Massen. La tinckém de 1 congo es

ativa_ En el oo amunohisteguemice, ol material

cadenas hgera

Fig. 4: "Departamentos de Radiologia y Anatomia Patologica"
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Fig. 5: "Departamento de Radiologia"
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Fig. 6: "Departamentos de Radiologia y Anatomia Patologica"

Pacieate conismunosupresion secendasia a ViMy clinica
iefecciosa ageda. TC de alta reselecion maal (3) y MPR
rondd |B) manifiesta epatidad &fusa en “vidrio
desluswads”, con aidadas imagenes quisticas (flechas) y
engrosamiento septal feve en regione
Material obtenido de BAL: Los ergan
viubles en Sacion de Papanice
observatse un material pesteinbces espumese
cataceristice (8). En la tacion de Giem
muestan uno imagen en negative, $8éndose los cuerpos
inaguistices o wedozoites denw los guistes (C). Los
quisies e visualizan con Sexciones de plata, esto 23113
menformade copay amenudo tienen un drea centea
ostura [A). (40x y 60x).
Diagnostico: Penumaocysts krovecc
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Fig. 7: "Departamento de Radiologia"
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TC de alta reselocion em plaoe coronal de

paciente con ectacidn intersticiad subpleural,
que incluye engrosamients septal inter ¢
Imtralobulillar & Imagenes quisticas formands
hileras{fechasamarillas)

£m especimen de blopsla se aprecis ibrods

intessticiad peribronquial densa y alw

geesticamente dilatades. (Pas

sbejs micrescoplos), (20x),

Fig. 8: "Departamentos de Radiologia y Anatomia Patologica"
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TC de alta resolucién de paciente con habito tabaquico en el que se observan areas hipodensas
mal definidas, sin clara pared, que son atravesadas por los vasos y con localizacion tipica del
enfisema centroacinar

Fig. 9: "Departamento de Radiologia"

Conclusiones

La correcta valoracion del patron radiologico en TC de quistes pulmonares multiples, orienta el
diagnédstico hacia ciertas enfermedades, permitiendo distinguirlas de las que cursan con lesiones
pseudoquisticas, evitando técnicas invasivas en algunos casos y en otros orientando, junto con la
valoracion clinica, a la realizacion de biopsia.
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