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Presentación del caso - Hallazgos imagenológicos

Correlación radiografía (RX) de tórax/ 
tomografía computada (TC) de tórax.

Voluminoso neumotórax derecho. 
Múltiples quistes de tamaño y morfología 
variable con distribución difusa en ambos 

pulmones 

-Previamente sano
-Disnea súbita de 4hr de evolución

-Examen físico: saturometría 93%, murmullo 
vesicular abolido en pulmón derecho.
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Síndrome de Birt-Hogg-Dubé

Discusión

Entidad rara (Prevalencia 1/200.000)
Transmisión autosómica dominante

Mutación en gen FLCN

Lesiones cutáneas Lesiones pulmonares Lesiones renales

 Fibrofoliculomas/Tricodiscomas
Tumores benignos

que derivan de la vaina conectiva 
del pelo

En cara y tronco superior 

Quiste pulmonares 
múltiples

Afectación extracutánea 
más frecuente

Neumotórax
Complicación en 75 % de 

los pacientes
En 20 % es manifestación 

inicial

Tumores renales
Aumento del riesgo 

tumoral 
Oncocitomas y 

carcinomas cromófobos
 Bilaterales-multifocales

Screening para 
diagnóstico precoz

Funcionalidad pulmonar 
conservadaFibrofoliculoma



Discusión

Diagnóstico diferencial de lesiones quísticas múltiples 

Quiste regulares y lisos
Distribución difusa

Resto del pulmón sano
NTX - Angiomiolipomas

Esclerosis tuberosa
Mujer edad fértil

LinfangioleiomiomatosisHistiocitosis de células 
de Langerhans

Quistes irregulares (bizarros)
Predominio superior

Respeta bases
Nódulos irregulares 

+/- cavitados
Tabaquismo +++

Quistes regulares y lisos, 
 Predominio inferior y 

perivasculares
Asocia vidrio esmerilado

Sjögren o HIV.

Neumonía intersticial 
linfoide 

Múltiples quistes de tamaño 
variable, ahusados, con o sin 

septos internos
Predominio inferior y 

paramediastinal
NTX - Tumores renales

Síndrome de 
Birt-Hogg-Dubé



● BHD es una entidad rara pero un diagnóstico diferencial importante en pacientes con lesiones 
pulmonares quísticas múltiples. 

● El NTX es una forma de presentación frecuente, sobre todo cuando es recurrente.
● El radiólogo puede ser el primero en sugerir el diagnóstico cuando el paciente presenta una TC con 

quistes  en su distribución y morfología típicas.
● Recordar importante asociación con tumores renales y screening en familiares.

Conclusiones
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