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I Presentacion del caso - Hallazgos imagenolégicos )
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-Previamente sano

-Disnea subita de 4hr de evolucion
-Examen fisico: saturometria 93%, murmullo
vesicular abolido en pulmén derecho.
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Correlacion radiografia (RX) de térax/
tomografia computada (TC) de térax.
Voluminoso neumotoérax derecho.
Multiples quistes de tamano y morfologia
variable con distribucion difusa en ambos
pulmones
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I Discusion

Entidad rara (Prevalencia 1/200.000)
[ Sindrome de Birt-Hogg-Dubé } Transmision autosdbmica dominante
Mutacion en gen FLCN

[ Lesiones cutaneas ] [ Lesiones pulmonares ] [ Lesiones renales ]
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Fibrofoliculomas/Tricodiscomas Quiste pulmonares Tumores renales
Tumores benignos mualtiples Aumento del riesgo
que derivan de la vaina conectiva Afectacion extracutanea tumoral
del pelo mas frecuente Oncocitomas y
En cara y tronco superior carcinomas cromofobos

Neumotdrax
Complicacién en 75 % de
los pacientes
En 20 % es manifestacion
inicial

K Bilaterales-muItifocalesj

Fibrofoliculoma




Discusion

Sindrome de Diagnéstico diferencial de lesiones quisticas multiples
Birt-Hogg-Dubé

Histiocitosis de células  Neumonia intersticial | jhfangioleiomiomatosis
de Langerhans linfoide

Multiples quistes de tamaiio Quistes irregulares (bizarros) Quistes regulares vy lisos, Quiste regulares y lisos
variable, ahusados, con o sin Predominio superior Predominio inferior y Distribucion difusa

septos internos Respeta bases perivasculares Resto del pulmén sano

Predominio inferior y Nédulos irregulares Asocia vidrio esmerilado NTX - Angiomiolipomas
paramediastinal +/- cavitados Sjoégren o HIV. Esclerosis tuberosa

NTX - Tumores renales Tabaquismo +++ Mujer edad fértil




Conclusiones

e BHD es una entidad rara pero un diagndstico diferencial importante en pacientes con lesiones
pulmonares quisticas multiples.

e EINTX es una forma de presentacion frecuente, sobre todo cuando es recurrente.

e El radidlogo puede ser el primero en sugerir el diagndstico cuando el paciente presenta una TC con
quistes en su distribucién y morfologia tipicas.

e Recordar importante asociacién con tumores renales y screening en familiares.
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