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Objetivos Docentes

Describir el espectro de posibles hallazgos extrapulmonares que se pueden observar en estudios de TC de
pacientes con enfermedad pulmonar quística difusa (EPQD); e ilustrar como estos hallazgos pueden
contribuir a precisar el diagnóstico de esta patología.

Revisión del tema

La Sociedad Fleischner define el quiste pulmonar como una radiolucencia parenquimatosa de morfología
redonda o como un área de baja atenuación delimitada por márgenes bien definidos respecto al
parénquima pulmonar adyacente. Cuando se detectan supuestas lesiones quísticas en el parénquima
pulmonar, la prima fase del proceso diagnóstico es diferenciar entre un verdadero quiste pulmonar y
lesiones que podrían simularlo, como el enfisema, la panalización, las bronquiectasias, los neumatoceles
y las cavidades (Fig 1).

Tras confirmar la verdadera naturaleza quística de las lesiones, comienza el diagnóstico diferencial de las
diferentes patologías responsables de EPQD (Fig 2).

La Linfangioleiomiomatosis (LLM) y la Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL) son las entidades
más comunes que se presentan con EPDQ. Sin embargo, existe un amplio espectro de enfermedades que
se manifiestan con quistes pulmonares, y los estudios de imagen juegan un papel importante en el
diagnóstico diferencial.

La radiografía de tórax tiene una baja sensibilidad y especificidad en la detección de quistes pulmonares,
y generalmente no permite realizar un buen diagnóstico diferencial, basado en la morfología y
distribución de los quistes.La TC de tórax es la mejor técnica en la detección y valoración de los quistes
pulmonares. En primer lugar, permite valorar fácilmente su morfología y relación con las estructuras
pulmonares adyacentes; en segundo lugar, las reconstrucciones multiplanares muestran de manera rápida
y visual la distribución de los quistes en el interior del parénquima pulmonar.
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No obstante, cuando el proceso diagnóstico se basa únicamente en la morfología y distribución de los
quistes, la correcta aproximación diagnóstica puede ser difícil. Muchas de las enfermedades responsables
de EPQD pueden presentar hallazgos extrapulmonares que pueden ser de gran ayuda en el proceso
diagnóstico. La TC no solo permite detectar los quistes pulmonares, sino que es capaz de evaluar esos
hallazgos extrapulmonares, que pueden ser fundamentales en el diagnóstico diferencial.

La evaluación clínica y los hallazgos extrapulmonares son claves para la correcta aproximación
diagnóstica.

Hallazgos de imagen

Se describen y discutren los hallazgos de TC, pulmonares y extrapulmonares, presentes en las diferentes
enfermedades responsables de EPQD.Se clasifican los hallazgos extrapulmonares en función de su
localización anatómica: óseos, pleurales, miocárdicos, renales, linfáticos, cerebrales y cutáneos.

Lesiones óseas

Las lesiones óseas pueden ser identificables en tres EPQD: Histiocitosis de células de Langerhans
(HCL), Esclerosis Tuberosa (ET) y Neurofibromatosis.

Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL)

La HCL consiste en la proliferación monoclonal anormal, benigna, de células de Langerhans en uno o
múltiples órganos. Aunque la etiología es desconocida, se han descrito como causas potenciales una
infección vírica, la exposición a algún antígeno y las mutaciones somáticas. En los pacientes adultos, se
suele asociar al consumo de tabaco.

Los hallazgos radiológicos de la HCL dependen del estadío de la enfermedad en el momento del examen.
En estadios iníciales se observan nódulos bien definidos de distribución difusa y bilateral, y en los
estadios más avanzados quistes de morfología irregular. Ambos hallazgos son fácilmente valorables en
una TC de alta resolución. La precisión diagnostica de la TC disminuye cuando solamente existen los
nódulos o los quistes.

La HCL es una enfermedad sistémica y la afectación ósea es común, especialmente en niños y pacientes
jóvenes. Más del 50% de las lesiones comprometen los huesos planos, como el cráneo, la pelvis y las
costillas (Fig 3). El 30% de las lesiones se localizan en huesos largos. El aspecto radiográfico depende de
la localización y del estadío. Las lesiones precoces tienen una apariencia agresiva con márgenes
pobremente definidos y reacción perióstica laminar, en capas de cebolla. Las lesiones tardías son bien
definidas y muestran márgenes escleróticos.

Esclerosis Tuberosa (ET)

La ET puede presentar afectación pulmonar con EPQD, con un patrón similar al observado en la LLM.
En más del 35% de las mujeres con ETse detectan quistes pulmonares histológicamente idénticos a los
de la LLM y, por tanto, estas pacientes son clasificadas como pacientes que presentan ET con LLM
asociada (ET/LLM).

Las lesiones óseas escleróticas son una característica radiológica diagnóstica de la ET. Tienen una gran
similitud con los islotes óseos (enostosis) y se aprecian como focos densos de hueso compacto en la
cavidad medular ósea(Fig 4,5). Histológicamente, los islotes óseos consisten en hueso compacto, maduro
y trabeculado, rodeado de hueso esponjoso normal. Han sido considerados lesiones hamartomatosas sin
relevancia clínica y, usualmente, asintomáticas.
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Estas lesiones generalmente afectan a la columna torácica, lumbar y sacra, la pelvis y las costillas (Fig
4,5). La presencia de múltiples lesiones óseas escleróticas es útil para establecer el diagnóstico de
ET/LLM o ET. De hecho, la presencia de cuatro o más lesiones óseas escleróticas permite diferenciar los
pacientes con LLM esporádica de aquellos con ET/LLM, con una sensibilidad del 89-100% y una
especificidad del 97%.

Tanto los pacientes con ET/LLM como los pacientes con LLM esporádica desarrollan quistes
pulmonares y pueden tener angiomiolipomas renales o hepáticos y masas linfáticas benignas, conocidas
como linfangiomiolipomas, por lo que no son diferenciables por TC. Sin embargo, esa diferenciación es
importante, dado que la ET es un desorden hereditario que necesita un adecuado consejo genético.
Además, la ET se asocia a desórdenes como el carcinoma de células renales, el astrocitoma
subependimario de células gigantes y el astrocitoma de retina, cuyo diagnóstico precoz afecta
directamente al pronóstico de la enfermedad.

Neurofibromatosis

En los pacientes con neurofibromatosis pueden existir quistes pulmonares, especialmente en los lóbulos
superiores; sin embargo, los hallazgos extrapulmonares óseos y neurológicos son más relevantes.

La manifestación esquelética más común de la neurofibromatosis suele comprometer al tórax, a nivel
vertebral y de las costillas. Las típicas lesiones costales son erosiones de márgenes bien definidos en una
o más costillas, con separación de las costillas adyacentes por neurofibromas plexiformes. Dichos
procesos pueden terminar originando la clásica deformidad en “costilla de cinta” o “ribbon rib”.

Las deformidades espinales características de los pacientes con neurofibromatosis incluyen la escoliosis
(Fig 6), la pérdida de altura posterior de los cuerpos vertebrales y el agrandamiento foraminal.

Lesiones Pleurales

El neumotórax espontáneo es una potencial y frecuente complicación de todas las enfermedades
asociadas con EPQD, debido a la ruptura de uno o más quistes periféricos en el espacio pleural
adyacente. Las maniobras de Valsalva repetidas pueden ser responsables de la ruptura de estos quistes
con generación del neumotórax espontáneo.

Dentro de las enfermedades quísticas pulmonares, la LLM es probablemente la patología más
frecuentemente asociada a neumotórax espontáneos (incidencia del 60-70%) (Fig 7). En estos pacientes,
la pleurodesis debería realizarse tras el primer episodio de neumotórax, dado que la tasa de recurrencia es
muy alta.

Otra entidad frecuentemente asociada a neumotórax es el síndrome de Birt-Hogg-Dubé, en el que la
incidencia estimada es del 33-38%.

El derrame pleural quiloso, uni o bilateral, es otro de los hallazgos pleurales frecuentemente observados
en la LLM (cerca de un tercio de los pacientes), tanto en el debut como durante el curso de la
enfermedad. Aunque por TC no hay hallazgos específicos que permitan distinguirlo de otro derrame
pleural, debería sospecharse cuando este se encuentra asociado a un patrón de EPQD sugestivo de LLM
(Fig 8). Algunas veces, pueden observarse linfangiomas mediastínicos o abdominales, como lesiones
hipodensas de morfología redonda u ovalada (Fig 9).

Lesiones pericárdicas y miocárdicas

La infiltración focal grasa del miocardio es frecuente en los pacientes con ET. La TC es la mejor técnica
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para detectarla, y aparece como focos hipodensos bien definidos en el interior del miocardio.

La mayoría de estos focos grasos se localiza en el septo interventricular y en la pared lateral del
ventrículo izquierdo (Fig 10). Estas localizaciones son diferentes a la grasa intramiocárdica que puede
existir en el ventrículo derecho de pacientes sanos o con displasia arritmogénica del ventrículo derecho
(DAVD). En los pacientes con DAVD la infiltración grasa ventricular es más difusa que la de los
pacientes con ET, y se asocia a otros hallazgos como la dilatación del VD y aneurismas
ventriculares.Además, la localización intramiocárdica y epicárdica de estos focos grasos difiere de la
observada en las áreas de infartos miocárdicos antiguos, que son típicamente curvilíneas y localizadas en
el subendocardio (FIg 11). Debido a la alta prevalencia de estos focos grasos en pacientes con ET, su
presencia aumenta la posibilidad de esta enfermedad en paciente con EPQD.

El derrame pericárdico se puede encontrar en paciente con conectivopatías, como el síndrome de Sjögren
o el lupus, que pueden condicionar una neumonía intersticial linfocítica, que se asocia con EPQD de
predominio en los lóbulos inferiores.

Lesiones Renales

Lesiones renales benignas, como los quistes y los angiomiolipomas, están frecuentemente asociadas a la
ET/LLM. Ambos suelen verse en paciente pediátricos con ET, y con la edad tienden a crecer en número
y tamaño.

En la TC los quistes renales aparecen como lesiones redondeadas, de paredes lisas, bien definidas,
hipodensas (densidad agua), y no presentan realce ni atenuación grasa (Fig 12).

Los angiomiolipomas son tumores de la cortical renal, por lo general asintomáticos, pequeños, bilaterales
y con densidad grasa (Fig 13). En estas entidades son más frecuentes que los quistes y tienden a ser
numerosos. Con menor frecuencia son unilaterales y pueden tener un componente sólido (Fig 14). Son
más frecuentes en los pacientes con ET/LLM que en los pacientes con LLM espontánea.

Los tumores renales pueden observarse en el síndrome de Birt-Hogg-Dubé (BHD) (Fig 15) o, con menor
frecuencia, en la ET, en la que los quistes y los angiomiolipomas son el hallazgo más común. El
síndrome de BHD es un desorden sistémico autosómico dominante que se manifiesta con lesiones
cutáneas, tumores renales y neumotórax espontáneos secundarios a la afectación pulmonar. Los quistes
pulmonares han sido descritos en la mayoría de los pacientes con este síndrome (77-89%), varían en
forma y tamaño y predominan en los lóbulos inferiores. Los tumores renales en estos pacientes son,
habitualmente, múltiples y bilaterales, y se incluyen los oncocitomas (50%), carcinoma cromófobo
(34%), carcinoma de células claras (9%) y carcinoma papilar de células renales (2%).

Lesiones Linfáticas

La afectación linfática con dilatación del conducto torácico, derrame pleural quiloso, ascitis y
linfangiomas/linfangioleiomiomas, es común en los pacientes con LLM (Fig 16). En esta enfermedad las
anomalías linfáticas se deben a una proliferación anormal de células musculares en los linfáticos.

La dilatación del conducto torácico se debe a la proliferación de células musculares en su pared, que
condiciona estrechez del mismo con bloqueo y dilatación linfática proximal.

El derrame pleural quiloso (Fig 8, 9) y la ascitis abdominal y pélvica se deben a la fuga linfática desde
los conductos linfáticos afectados.

Los linfangioleiomiomas son masas linfáticas complejas benignas, que resultan de la proliferación de
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células musculares lisas en los linfáticos causando engrosamiento mural, obstrucción, dilatación y
formación de colecciones quísticas de material quiloso (Fig 16).

Con menor frecuencia pueden existir lesiones linfáticas en los pacientes con ET/LLM, y son
particularmente útiles en el diagnóstico diferencial entre ET y ET/LLM.

 

Lesiones Cerebrales

En estudios de RM de pacientes con enfermedades responsables de quistes pulmonares se pueden
encontrar diferentes lesiones cerebrales.

Los adenomas pituitarios pueden ser observados en la HCL, siendo generalmente responsables del
desarrollo de diabetes insípida (Fig 17).

Los tubérculos corticales, los nódulos gliales subependimarios y los astrocitomas subependimarios de
células gigantes son manifestaciones cerebrales típicas de los pacientes con ET (Fig 18).

Las manifestaciones del sistema nervioso central (SNC) en los pacientes con neurofibromatosis tipo 1
(NF1) o enfermedad de Von-Recklinghausen son relativamente comunes y tienen una gran variedad de
presentaciones. Los hallazgos más comunes son los tumores periféricos de la vaina nerviosa, los gliomas
y los gangliomas. En el mediastino se pueden asociar a neurofibromas, meningoceles y paragangliomas.

Lesiones Cutáneas

En asociación a las diferentes entidades responsables de quistes pulmonares pueden existir múltiples
lesiones cutáneas.

Los fibrofoliculomas son el hallazgo más característico del síndrome de Birt-Hogg-Dubé, en el que los
quistes pulmonares usualmente varían de tamaño y forma, y predominan en los lóbulos inferiores(Fig
19).

La NF1 se caracteriza clínicamente por las manchas café con leche y los neurofibromas subcutáneos e
intercostales (Fig 20). Los neurofibromas cutáneos suelen aparecer en la pubertad; los que se proyectan
sobre el tórax pueden ser fácilmente confundidos con nódulos pulmonares, tanto en radiografías
pósteroanteriores como laterales. En estos casos la TC es útil para diferenciar entre neurofibromas
cutáneos y nódulos pulmonares. En caso de neurofibromas intercostales la TC puede demostrar lesiones
óseas líticas asociadas.

Los angiofibromas faciales y las máculas hipopigmentadas con frecuencia se asocian a la ET.

Lesiones Metastásicas

Las metástasis pulmonares quísticas son una presentación atípica de metástasis pulmonares habituales.
En presencia de un patrón pulmonar quístico difuso es importante valorar la posible existencia de una
neoplasia extrapulmonar y revisar las TC previas para evaluar la posible preexistencia de lesiones solidas
origen de los quistes pulmonares (Fig 21). Tanto neoplasias escamosas (de pulmón, de cuello o del tracto
urinario) así como los adenocarcinomas (de pulmon y del tracto gastroeneterico) pueden asociarse a
metástasis pulmonares con patrón quístico.

Finalmente, reportamos en una tabla los hallazgos extrapulmonares asociados a cada una de las
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enfermedades que generan una EPQD (Fig 22).

Imágenes en esta sección:

Fig. 1: Quistes pulmonares: posibles simuladores
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Fig. 2: Quistes pulmonares: algoritmo diagnostico
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Fig. 3: Histiocitosis de células de Langerhans: lesiones óseas y pulmonares.
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Fig. 4: Esclerosis tuberosa: lesiones óseas.
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Fig. 5: Esclerosis tuberosa: Lesiones oseas y pulmonares
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Fig. 6: Nurofibromatosis: alteraciones oseas y cutaneas
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Fig. 7: Neumotórax espontaneo en paciente con TSC/LAM.
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Fig. 8: Quilotórax en paciente con LAM
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Fig. 9: Quilotórax en paciente con LAM
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Fig. 10: Focos grasos miocárdicos en paciente con TSC
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Fig. 11: Focos grasos miocárdicos vs infartos antiguos
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Fig. 12: Angiomiolipomas renales en paciente con TSC/LAM
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Fig. 13: Angiomiolipomas renales en paciente con TSC/LAM
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Fig. 14: Angiomiolipomas renales unilaterales en dos pacientes con TSC/LAM
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Fig. 15: Tumor renal en paciente con síndrome de Birt-Hogg-Dubé
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Fig. 16: Linfangioleiomiomas en paciente con LAM
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Fig. 17: Adenoma hipofisario en mujer de 30 años con LCH y diabetes insipidus.
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Fig. 18: Afectación cerebral y pulmonar en paciente con esclerosis tuberosa
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Fig. 19: Lesiones cutáneas y pulmonares en paciente con enfermedad de Birth-Hogg-Dube
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Fig. 20: Lesiones cutáneas y pulmonares en neurofibromatosis
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Fig. 21: Metástasis quísticas de un carcinoma transicional de vejiga
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Fig. 22: Hallazgos extrapulmonares en EPQD

Conclusiones

La EPQD se puede asociar a una amplia variedad de hallazgos extrapulmonares, frecuentemente
infravalorados a pesar de ser de gran utilidad en el proceso diagnóstico diferencial de la EPQD. Los
radiólogos deben conocer estos hallazgos extrapulmonares (Fig 22), ya que pueden ser clave, y en
algunos casos el único medio, para llegar a un diagnóstico específico correcto.
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