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Una causa infrecuente de quistes pulmonares: el sindrome Birt-Hogg-Dubé.
A rare cause of lung cysts: Birt-Hogg-Dubé syndrome.
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Para el diagnostico etio-

légico del neumotérax espontaneo recidivante se realiz6 una tomografia
computada del térax (TAC) encontrandose multiples quistes pulmonares bilaterales predominantes en zonas
basales. (Figura 1A).

Las pruebas de la funcién respiratoria: los débitos ventilarias, los volimenes respiratorios y la capacidad de
difusiéon de monéxido de carbono fue normales.

El diagnostico de sindrome de Birt-Hogg-Dubé (SBHD) esta sospechado dados los hallazgos clinicos y
radiologicos. La biopsia cutdnea confirmé el diagnostico de SBHD;

La tomografia computada axial computarizada del abdomen objetivé un tumor a nivel del polo superior del
rifén derecho de 9 x 7,5 cm sin adenopatias.
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El sindrome Birt-Hogg-Dubé (SBHD) se describi6
por primera vez en 1977, es una enfermedad
autosémica dominante causada por mutaciones
germinales en el gen FLCN (gen de foliculina). Es
una enfermedad rara que se caracteriza por una piel
con fibrofoliculomas, quistes pulmonares, neumo-
térax espontaneo y tumor renal.[1]

Mas del 80% de los pacientes presentan multiples
quistes pulmonares sin alteracién de la funcién
respiratoria.[2,3] Los quistes pulmonares son
bilaterales difusivas predominante al nivel de las
bazas pulmonares y puede complicarse de
neumotodrax espontaneo en 24 -38% de casos.[2]

Los principales diagnoésticos diferénciales son
histiocitosis de células de Langerhans,
linfangioleiomiomatosis , Gougerot Sjogren
sindrome o neumonia intersticial linfoidea.

En caso de neumotérax espontaneo recurrente en
contexto  hereditario debemos recorder el
diagnostico de sindrome Birt-Hogg-Dubé .Su
diagnodstico puede ser histolégico por la biopsia
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cutdnea , o por el andlisis genética objetivando la
mutacién del gen de FLCN.

Los pacientes con SBHD deben someterse a un
control regular de tumores renales que estin
presentes en un 34% de los casos en este sindrome.

Conflicto de intereses
El autor declara no tener ningtin conflicto de interés

Referencias

1. Menko FH, Van Steensel MAM, Giraud S, and al. Birt-
Hogg-Dub é syndrome: diagnosis and management. Lancet
Oncol 2009;10(12):1199-1206.

2. Ardilouze P, Jacquin J, Ait Ali T, Schneider S.
Syndrome de Birt-Hogg-Dubé: une cause méconnue de
kystes pulmonaires. Journal de radiologie Diagnostic et
Interventionnelle 2015, 96: S129-S137.

3. Toro JR, Pautler SE, Stewart L, Glenn GM, and al.
Lung cysts, spontaneous pneumothorax, and genetic
association in 89 families with Birt-Hogg-Dubé syndrome. Am
J Respir Crit Care Med 2007; 175:671S-679S.

Citar como: Bouchentouf R. Una causa infrecuente de quistes pulmonares: el sindrome Birt-Hogg-Dubé. Rev méd Truijillo 2020;15(3):131-3

Rev méd Trujillo 2020;15(3):131-3




