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Hiperclaridad pulmonar unilateral en un nifio. Sindrome de

Swyer-James-Macleod

A pediatric clinical case of unilateral hyperlucency of the lung.

Swyer-James-Macleod syndrome

Dr. Juan |. Pérez Guerrero® y Dr. Carlos A. Sdnchez Salguero®

RESUMEN

Elsindrome de Swyer-James-MacLeod es un cuadro pulmonar
muy infrecuente que se caracteriza radiolégicamente por
hiperclaridad pulmonar lobar o multilobar, producido por la
disminucién de la vascularizacién pulmonar, por lo general,
por un proceso infeccioso previo. En ocasiones, es un hallazgo
casual en el estudio por infecciones respiratorias o crisis
asmadticas repetidas.

Se presenta el caso de un paciente de 6 afios de edad que, en
el contexto de probable neumonia persistente, se realizé un
amplio estudio que permitié el diagndstico del sindrome de
Swyer-James-MacLeod. Se desarrollé un abordaje terapéutico
multidisciplinar con el que, hasta la fecha, la evolucién ha sido
satisfactoria, con tratamiento médicoYy fisioterapiarespiratoria.
Palabras clave: pulmén hiperluminoso, sindrome de Swyer-James,
sindrome de MacLeod.

ABSTRACT

Swyer-James-MacLeod syndromeisarare pulmonary disorder
that is characterized radiologically by pulmonary lobar or
multilobar hyperlucency produced by decreased pulmonary
vascularization usually due to a previous infectious process. It
isfrequently a casual finding inrecurrent pulmonary infections
or in the study of asthma symptoms.

We present the case of a 6-year-old patient who was diagnosed
with Swyer-James-MacLeod syndrome after a persistent
pneumoniae. A multidisciplinary approach was conducted,
with a satisfactory progress up to date, combining medical
treatment with respiratory physiotherapy.

Key words: hyperlucent lung, syndrome of Swyer-James, syndrome
of MacLeod.
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INTRODUCCION

El sindrome de Swyer-James-MacLeod
(SSJML), o sindrome de hiperclaridad pulmonar
unilateral, es una entidad muy poco frecuente, por
lo general, secundaria a bronquiolitis obliterante o
neumonia producida durante la infancia.'?

Ocurre, sobre todo, antes de los 8 afios de
edad por una disminucién de la vascularizacién
y desarrollo alveolar en esta etapa de crecimiento
pulmonar, secundaria a una infeccién pulmonar
grave, como puede ser una bronquiolitis
obliterante.'? Sus principales sintomas son la
disnea, la tos crénica, las infecciones respiratorias
repetidas y la hemoptisis.* El diagndstico, en la
mayoria de las ocasiones, es casual, al apreciarse
radiolégicamente la disminucién del volumen
pulmonar e hiperclaridad unilateral o lobar en el
curso del estudio por infecciones respiratorias o
crisis asmaticas repetidas.® Esto hace que, muchas
veces, sobre todo, si la sintomatologia no es muy
florida, pase desapercibido y se diagnostique en la
edad adulta.® En este articulo, se presenta el caso
de un nifio de 6 afios con diagnéstico de SSJML.

REPORTE DEL CASO

Se trata de un varén, de 6 afios de edad, que
fue derivado a consulta externa de Neumologia
Pedidtrica por una neumonia persistente.
Presentaba un cuadro febril y crepitantes en el
hemitérax izquierdo que persistieron a pesar
de la antibioterapia oral. En las radiografias al
momento del diagndstico y del control 1 mes
después, se aprecié un foco de consolidacién y
atelectasia en el 16bulo inferior izquierdo (LII)
(Figura 1). Como antecedentes personales, fue
prematuro de 36 semanas, con 2350 gramos al
nacer. No tuvo ninguna incidencia en el perfodo
posnatal inmediato. A los 11 meses de edad,
ingres6 por bronquiolitis, cuando no se determiné
el agente casual y precis6é oxigenoterapia. Se
realiz6, en este curso, una radiografia de térax,
que no mostré hallazgos patolégicos. Dos meses
mads tarde, requirié un nuevo ingreso hospitalario
por un cuadro de broncoespasmo. No se realizé el
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control radioldgico ni andlisis de sangre.

Tras este episodio, ha tenido cuadros de
broncoespasmos repetidos, entre 4 y 8 anuales, asi
como dos neumonias clinicas a los 3 afios de edad,
aunque sin poderse verificar su localizacién por
la falta en el informe clinico. Todos los episodios
fueron tratados de forma ambulatoria. Nunca ha
tenido un tratamiento preventivo pautado.

No ha presentado otras infecciones repetidas
en otras localizaciones. Desde siempre, ha
tolerado bien el ejercicio, aunque con algo de
mayor cansancio que el resto de sus comparfieros
desde hace unos meses.

FiGurA 1. Radiografia de térax. Aumento de condensacion
en el I6bulo inferior izquierdo y atelectasia parcial

3

FIGURA 2. Tomografia computarizada de alta resolucién con
contraste

Atelectasia completa del l6bulo inferior izquierdo con
bronquiectasias en suinterior. Pérdida de volumen del pulmén
izquierdo. Herniacién del pulmén derecho e hipertrofia
compensadora

Como antecedentes familiares, se destacaban
los siguientes: padre fumador, madre con alergia
a los dcaros y hermano gemelar con cuadros de
broncoespasmos repetidos sin tratamiento de
fondo.

Al momento de la exploracién fisica, se
encontraba eupneico, sin signos de dificultad
respiratoria. En la auscultacién, manifest6
hipoventilacién en el hemitérax izquierdo
completo junto con crepitantes en la mitad
superior. El resto de la exploracién por 6rganos y
sistemas era normal.

Se solicité una tomograffa computarizada de
alta resolucién (TCAR) con contraste, que mostré
signos de pérdida de volumen en el hemitérax
izquierdo con atelectasia completa del LII,
bronquiectasias cilindricas y quisticas, ademds de
bronquiectasias en la lingula y algunos focos de
atelectasia laminar en el 16bulo superior izquierdo
(LSI). Asocié una disminucion del calibre de la
arteria pulmonar izquierda comparativamente
con la contralateral, asf como una pobre
vascularizacién del LSI. El pulmén derecho se
encontraba herniado hacia el hemitérax izquierdo
y con hipertrofia compensadora (Figuras 2 y 3).
Tras conocer el resultado de la TCAR, se hizo una
radiograffa en espiracion forzada, que se informé
como atrapamiento aéreo en el pulmén izquierdo.

Se realizé un hemograma, que fue normal.
La bioquimica con glucosa, perfil renal,
lipidico, transaminasas, protefnas totales,
ionograma, tirotropina y proteina C reactiva
(PCR) también fueron normales. La gasometria

FiGura 3. Tomografia computarizada de alta resolucién con
contraste

Hipoperfusién del 16bulo superior izquierdo. Pérdida de
volumen. Herniacién del pulmén derecho e hipertrofia
compensadora
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venosa en reposo no mostrd alteraciones (pH
de 7,38, presién parcial de diéxido de carbono
-pCO,- de 46) y, tras el esfuerzo, continué
mostrando valores similares. Inmunoglobulinas:
inmunoglobulina E (IgE) total de 415 UI/ml;
el resto, con valores normales, incluidas las
subclases de inmunoglobulina G (IgG). IgE
especifica a Dermatophagoides pteronyssinus de
50,20 UI/ml y a olivo de 0,91 UI/ml; el resto
de los neumoalérgenos comunes, negativos.
Cultivo de esputo: flora orofaringea. Mantoux
negativo. Test del sudor con cantidad minima de
15 microlitros: 28 mEq/1.

La espirometria basal no se pudo evaluar por
la falta de colaboracién del paciente. La saturaciéon
era del 100 % respirando aire ambiental.

Se complet6 el estudio con serologia para
los agentes neumotropos mds comunes, que
dio como resultado inmunoglobulina M (IgM)
Mycoplasma positivo a titulo 1,62. Se pauté
un ciclo de azitromicina durante 5 dias, y se
comprobd, 2 meses después, su negativizacion.

Se interconsulté con Cardiologia Pedidtrica,
que no aprecié anomalias cardfacas anatémicas
ni funcionales. Posteriormente, también se

solicité un estudio inmunolégico ampliado por
parte de la Unidad de Inmunologifa Clinica, que
informaron como normal. Se realiz6, asimismo,
un estudio gammagrafico de perfusién pulmonar
con Tc99m, que mostrd una perfusién del pulmoén
izquierdo muy disminuida (Figura 4). Con estos
hallazgos, se estableci6 el diagndstico como SSJM
o hiperclaridad pulmonar unilateral.

El tratamiento consistié en un ciclo de
5 dfas de azitromicina, corticoterapia oral y
broncodilatadores de accién corta. Se pautaron
como tratamiento de fondo antagonistas de
leucotrienos y corticoterapia inhalada, y se
deriv6 a fisioterapia respiratoria. Se recomend6
también la hidratacién abundante, la vacunacién
antineumococica, antigripal anual y el tratamiento
enérgico y precoz con antibioterapia oral ante la
sospecha de infeccién respiratoria, con la recogida
previa del cultivo de esputo.

La evoluciodn, tras un afio del diagnéstico,
ha sido favorable. El paciente no ha tenido
ninguna nueva crisis de broncoespasmo ni
infeccién respiratoria. No ha habido cuadro de
hemoptisis. Muestra cansancio ante la actividad
fisica moderada.

FiGURA 4. Gammagrafia de perfusion pulmonar. Hipoperfusién en el pulmén izquierdo, tanto en vision anterior como posterior

(Tc99m-MAA)

Posterior Media geométrica Anterior
Izquierdo Derecho Pulmén izquierdo  Pulmoén derecho Derecho Izquierdo
% Kct % Kct % Kct % Kct % Kct % Kct
Zona apical 2.1 5.41 19.3 49.55 19 5.08 19.3 51.66 191  53.87 1.7 4.77
Zona media 6.0 12.90 40.3  103.40 45 1202 422  113.18 440 123.08 4.0 11.19
Zona inferior 3.3 8.41 29.9 76.77 2.7 7.28 29.5 79.14 29.0 8159 2.2 6.30
Pulmén total 10.4 26.72 89.6  229.72 91 2437 90.9  243.99 921  259.33 7.9 2226

Kct: Kilocounts (medida relativa de la intensidad de la imagen del pulmén que se proyecta para nuestra vision).
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DISCUSION

El SSJM fue descrito por primera vez en
1953 por Swyer y James a raiz como un caso
de enfisema unilateral pulmonar secundario a
la disminucién de la vascularizacién.” Un afio
después, MacLeod describié a 9 adultos con
abolicién de sonidos pulmonares e hiperclaridad
unilateral de causa desconocida.® En 1959,
Belcher, Capel, Pattinson y Smart describieron
la translucencia pulmonar unilateral secundaria
a hipoplasia de la arteria pulmonar.’ Tres afios
mds tarde, Reid y Simon concluyeron que era
secundaria a un proceso infeccioso."

Radiol6gicamente, se caracteriza por un
pulmoén o 16bulo radioldcido en inspiracién y
atrapamiento aéreo ipsilateral en espiracién.!
Aunque se desconoce la causa, por lo general,
el pulmén més afectado es el izquierdo' y, més
raramente, puede ser bilateral.?

Estos hallazgos son secundarios a un proceso
infeccioso que produce una obliteracién de la
via aérea con fibrosis cicatricial e inflamacién y
disminucién de la luz bronquial. Esta respuesta
generarfa una disminucién de la vascularizaciéon
pulmonar con el consiguiente desarrollo
alveolar anormal y destruccién del parénquima
pulmonar, hipoplasia de la vasculatura pulmonar
y formacién de dreas enfisematosas, lo que da
como resultado un pulmén hiperclaro y pequefio.
Por lo tanto, se trata de un proceso dindmico en
el desarrollo pulmonar.>'* Han sido descritos
numerosos organismos causantes de la infeccién,
como adenovirus, Mycoplasma pneumoniae,
Chlamydia pneumoniae, influenza A, micobacterias,
Bordetella pertussis y paramixovirus.'

Las manifestaciones clinicas son muy variables;
las mds frecuentes son la tos productiva, las
infecciones respiratorias recurrentes y la disnea,
aunque puede existir también hemoptisis y dolor
tordcico.? Muchos pacientes se diagnostican de
forma casual tras pruebas radiolégicas por otros
motivos y permanecen asintomdticos durante
mucho tiempo,® a pesar de que el proceso se inicie
antes de completar la maduracién pulmonar.!*?
En estos casos, normalmente, la anamnesis
puede revelar un proceso infeccioso de vias bajas
respiratorias en edades mds tempranas de la vida.

Ante la exploracién fisica, se encuentra
la disminucién del murmullo vesicular e
hipoventilacién del pulmén o segmento afecto,
junto con crepitantes. En la radiografia de térax,
se puede ver la pérdida de volumen unilateral,
hiperclaridad y atrapamiento aéreo en espiracion.
La TCAR muestra una disminucién del calibre

de la arteria pulmonar, y la gammagrafia revela
hipoperfusiéon de un segmento o la totalidad
de un pulmén,''*" algo que cada vez es menos
solicitado debido a la calidad de la TCAR.

Las pruebas de la funcién pulmonar pueden
mostrar una disminucién de la capacidad vital
y del flujo espiratorio forzado. La gasometria
venosa suele ser normal, aunque puede verse
alterada tras el ejercicio fisico.

El diagnéstico diferencial comprende otras
entidades que causen un pulmén claro unilateral
en la radiograffa de térax, como desérdenes
que produzcan hipovascularizacién de la zona
(agenesia, hipoplasia o estenosis de la arteria
pulmonar, tromboembolismo), enfisema lobar
congénito, bronquiolitis obliterante, neumotdrax,
agenesia/hipoplasia del musculo pectoral mayor
y aspiracién de un cuerpo extrafio.'*™

No existe tratamiento médico curativo. El
tratamiento se basa en reconocer y tratar de forma
precoz y enérgica las infecciones respiratorias, en
el tratamiento y profilaxis de las crisis asmadticas
y en la fisioterapia respiratoria.'*' La cirugfa,
por lo general, no es necesaria y se reserva para
cuando afecta a todo un pulmén, cuando las
infecciones son dificiles de controlar o cuando
hay empeoramiento progresivo de la funcién
pulmonar y de la calidad de vida.”®
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