Bollettino della Societa Medico Chirurgica di Pavi25(1):207-215
Comunicazione all'adunanza del 31 gennaio 2012

Che strano! Un fibrotorace senza osso di seppia?
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Che strano! Un fibrotorace senza 0sso di seppia?

Gli autori descrivono un curioso caso di insuffida respiratoria cronica riacutizzata in fibroterggost-
tubercolare. La curiosita € dovuta alla diagnogitdotorace, che la paziente si trascina da vani per 'anamnesi
remota di pleuropolmonite tubercolare contrattatén pediatrica, e dall’assenza delle caratteristadicificazioni
pleuriche ad osso di seppia. La TC torace con mdzeontrasto eseguita per il sospetto di embadisnpnare,
oltre che confermare il sospetto diagnostico, halifinente chiarito la mancanza delle calcificazjgguriche. La
retrazione dell’emitorace sinistro &€ dovuta ad Ipsia polmonare e non agli esiti tubercolari. Latbface ha per-
messo di correggere una diagnosi fatta troppmfostimente e perpetuata nel tempo per acriticita.

What a strange case! A Fibrothorax without cuttlebone?

The authors describe an unusual case of chrongiragsry failure in post-tubercolous fibrothoraxur@sity
is due to fibrothorax diagnosis that the patiens lhaiagged on for several years for the past histdry
pleropneumonia tubercolosis contracted in childhaad the absence of characteristic pleural cakdifnis
named cuttlebone. The chest CT with contrast pesftonsuspected of pulmonary embolism, as wellas c
firming the suspected diagnosis, has now clariffegllack of pleural calcifiactions. The retractiohthe left
hemithorax is due to pulmonary hypoplasia thasitti explained by tubercolosis outcomes. The cl@Ekt
allowed a correct diagnosis made too hastily angetaated over time for lack of criticality.

Introduzione

L'ipoplasia polmonare € una patologia congenitattetizzata da assenza completa o ridotto svilappo
uno o piu lobi polmonari con associata ipoplasiecdgispettivi vasi polmonatri [1]; questo quadroan-
seguente al fatto che, embriologicamente, la vaszphzione del polmone segue lo sviluppo bronehial
L'ipoplasia polmonare puo essere considerata prar@ioé senza fattori eziologici associati) o se-
condaria (quando insorge con altre anomalie cotgehie possono essere coinvolte nella sua patoge-
nesi). La genesi di questa patologia puo esseoadatta all’effetto restrittivo che I'oligoidramrso
materno puo apportare sui movimenti respiratodlfet sulla crescita polmonare [2].
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Nell'ipoplasia secondaria la piu frequente anomakaociata consiste in una riduzione di volume
dell’emitorace omolaterale e pud anch’essa averkentause. La causa pil comune € una lesione
occupante spazio all'interno della cavita pleuriganeralmente rappresentata da una massa addo-
minale, che supera il diaframma attraverso unoiepamiario [2]. In aggiunta, una varieta di de-
formita muscolo scheletriche, della gabbia toracil diaframma e della parete addominale sono
state associate all’ ipoplasia. Un altro gruppatreamente comune di anomalie di sviluppo associa-
te all'ipoplasia polmonare coinvolgono i reni epfmrato urinario; tra queste la piu frequente ¢é la
sindrome di Potter associata ad agenesia o ip@ptasale bilaterale e ad altre alterazioni dismorfi
che. Lipoplasia polmonare pud anche essere agaoaiaanno intrauterino del midollo cervicale
probabilmente perché lo sviluppo del sistema nernaestrale svolge un ruolo importante nello svi-
luppo fetale dei polmoni, mantenendo costanti i m@nti respiratori fetali [2].

La patogenesi dell’ipoplasia primaria che & queldpardante il nostro caso, rimane piu incerta
rispetto alle forme secondarie. E definita cometdd intrinseco nello sviluppo polmonare qua-
lora non vi siano altre forme morbose associatendiire possibile che siano coinvolte anoma-
lie del SNC responsabili del movimento dei musceS$piratori.

Dal punto di vista anatomopatologico il polmonedetto cosi come il numero degli alveoli e degkap
aerei tubulari e vi & di solito una riduzione detnero di diramazioni delle vie aeree che oscidlal t50 e il

75 % del normale [4-5]. Un gruppo di studiosi hlutaao che il numero di alveoli risulta essere ttiolali
circa un terzo con correlata una diminuzione dboal[5]. Sono state individuate alcune anomaliesée
stema arterioso polmonare consistenti in una rathézdel tessuto elastico delle arterie maggiotinirau-
mento di miofibre nelle arterie polmonari e nelésione di fibre muscolari in arterie normalmema
muscolari [6-7]. | reperti radiologici sono caratteati dall'assenza totale o parziale di polmoaatiato

[8]. I volume marcatamente ridotto € indicato ‘daWicinamento delle coste, dallinnalzamento
dell’emidiaframma omolaterale e dallo spostameetatkdiastino. In molti casi, il polmone controtate

le, appare iperinsufflato e dislocato in conconzigadel mediastino anteriore nell’emitorace coirovdlia
Tac e il gold standard per la diagnosi; questo esartienzia come elementi caratteristici dellalpgta,

il bronco pervio, anomalie dell'arteria polmonarépmolmone ipoplasico [9].

Il quadro clinico si presenta con distress regmii@tse I'ipoplasia polmonare € bilaterale, ma gp@sso
sono le patologie associate che portano alla digfipoplasia monolaterale [6]. L'ipoplasia undedle e
compatibile con una vita normale e accidentalmestme nel nostro caso, tale patologia &€ diagndstica
nell'adulto. Descriviamo, infatti, il caso di unartha di 71 anni, ricoverata in Malattie dell Appar&e-
spiratorio, per insufficienza respiratoria; gli edamenti eseguiti in merito allo sviluppo di qudsma
dimostreranno oltre alla presenza di un embolimpohre che ne € la causa principale, anche I'esistd

un ipoplasia polmonare congenita sinistra finoel qubomento rimasta sconosciuta.

Caso clinico

G.M. donna di 71 anni. Allanamnesi riferisce arthiauna pleuropolmonite tubercolare, asma bron-
chiale attualmente in trattamento con salbutamblisagno con scarso beneficio; nel 2003 polmonite
con diagnosi radiologica di fibrotorace sinistraadaome esito della pleuropolmonite tubercolara-ris
lente all'eta infantile. Nel 2007 sono eseguitevprdi funzionalita respiratoria con riscontro di-si
drome ostruttiva. Da tempo imprecisato soffre dlipesione arteriosa, attualmente in trattamento con
lisinopril/idroclorotiazide e felodipina con buonrgrollo dei valori pressori. Un ecocardio risakenat
2007 mette in luce un ventricolo sinistro lievengedilatato con spessori parietali ai limiti deli@rma

e funzione sistolica globale lievemente ridottaud dilatazione atriale sinistra. Da tempo impiois
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per una sindrome ansioso depressiva € in trattaniannhacologico. Appendicectomia e tonsillecto-
mia attorno ai venti anni. Nel 1982 diagnosi di tero trattato chirurgicamente con isteroannessiec-
tomia. Ad agosto 2003 diagnosi di adenocarcinoranosiante della giunzione retto-sigmoidea infil-
trante le ultime anse ileali e la cupola vescicaie linfadenopatia loco-regionale (stadio B2 di Bsk
trattata chirurgicamente. Residua una sindromeead&le viscero-viscerale e viscero-parietale e
tromboflebite emorroidale, tenesmo rettale trataio morfina. In Agosto 2011 alla colonscopia di
controllo si riscontrano polipi sessili per cui meeeffettuata una polipectomia con ansa diaterniza.
paziente, I'11 gennaio 2012, in seguito ad un ehasdi dispnea acuta da sforzo e per forti doldr a
dominali contatta il 118 che conduce la paziente$n All’arrivo la donna viene visitata, appareileig

e sofferente, dispnoica con saturazioneé88% in aria ambiente, raggiungendo il 92% congessite-
rapia a 2 I/min; al torace rumore respiratorio tidocrepitii diffusi, non edemi declivi; al cuoteni
cardiaci normofrequenti. L'addome & globoso pepedimeteorico, peristalsi torpida, all’esplorazione
rettale non feci in ampolla. Riferisce comparsalidpnea in concomitanza ad episodio di stipsi. Da
circa 3 mesi la paziente riferisce aggravamenttadkspnea, in concomitanza di un lutto famigliare.
L’emogasanalisi arterioso eseguito dopg t€rapia indica un PH 7.298, p€®9 mmHg, pQ@ 51
mmHg; la diagnosi e di insufficienza respiratoparcapnica, scompensata. La radiografia del torace
non evidenzia lesioni pleuro-parenchimali focaliatto ma asimmetria degli emitoraci per marcata
retrazione del campo polmonare di sinistra, edifgeliropolmonitico tubercolare (reperto identico a
precedenti radiogrammi del 2003 e 2006). La pagienene ricoverata nel reparto di Malattie
dell’Apparato Respiratorio della Fondazione IRCC@8idHinico San Matteo di Pavia. All'arrivo in
reparto la signora si presenta lucida, vigile, almtirante, obiettivita invariata rispetto a quel& d
pronto soccorso. Durante la notte la paziente ptasgue crisi respiratorie che vengono risolte con
somministrazione di cortisone endovena. L'emogdsarkel giorno seguente eseguito in Brapia a

2 I/min: PaCQ 57.7 mm Hg, Pap67mmHg, ph 7.37. Il 13/1/2012 la donna si preséegitdrile con
scariche diarroiche, 'emogasanalisi con 2 I/mi®fa9.1 mm Hg, PCO55.7 mmHg, ph 7.44. Persi-
stono dolori addominali per cui si ricercano lestne Clostridium difficile, la Salmonella, la Shigta

che risultano negative. Nelle successive giornatgedenza si osserva la risoluzione delle scariche
diarroiche, rapido sfebbramento e miglioramentoicti ma persistenza dell'ipossia. Per approfondire
I'aspetto respiratorio si richiede una valutazidiae torace con fase angiografitlaeferto dell’angio-

Tc € esplicativo della situazione respiratoriamimlia € all’origine dell'insufficienza dimostratkalla
presenza di difetti di riempimento di natura trorgobolica coinvolgenti il tratto distale dell’arier
polmonare di destra. Il reperto sorprendente dtaistdal fatto che I'emitorace sinistro e ridotio
volume per ipoplasia del polmone sinistro assodcteagenesia dell’a. polmonare sinistra su base
congenita (Figure 3 e 4). La dislocazione del cuoidel mediastino € verso sinistra. Come si vede
dall'immagine il polmone di destra ha una conforinae a ferro di cavallo, iperespanso, con la dislo-
cazione del lobo superiore di destra oltre la limeliana ad occupare parte dell’emitorace di saist
(Figura 4). Il parenchima polmonare di sinistraattd, collassato in un arteria dorsale, & costitda
gavoccioli di bronchiectasie (Figura 5). Nel polreatestro si riconosce un’alterazione diffusa delle
vie aeree, rappresentata da ispessimento dellé pevachiali, bronchiectasie e bronchiolectasie (F
gura 5).1l polmone di sinistra appare vascolarizzato unieate da arterie bronchiali emergenti
dall’aorta discendente (Figura 6). Le vene polmbsloccano in una sottilissima vena che si dirige
in atrio destro. Il tronco comune delle arterierpohari € ampio, con calibro di circa 34 mm; il cuo-
re di destra non e ingrandito. Infine la pleuraidistra € minimamente e diffusamente ispessita non
calcifica (Figura 7). La paziente fino ad ora reneva mai fatto una Tac e il quadro radiologico
toracico era stato sempre associato, come printa, detjuello di un fibrotorace esito di una pleuro-
polmonite tubercolare risalente all’eta infantildbbiamo poi eseguito una fibrobroncoscopia per
valutare I'anatomia dei bronchi: sul versante edestro della trachea a 2 cm dalla carena é pre-
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sente un orifizio compatibile con un bronco tradaeaolto allargato, malacico e compresso (Figura
8); il calibro del bronco principale di destra gluce del 70-80% in modo concentrico, la massima
restrizione si osserva a circa 4 cm dalla careaehtrale (Figura 9). Quest'alterazione anatomica
ulteriormente verificata alla broncoscopia conaggiunta, tutte le anomalie ben documentate alla
Tc, propendono per un’ipoplasia polmonare non efilrotorace.

Discussione

Il quadro radiologico toracico della nostra pazeatsempre stato attribuito ad un fibrotorace tsinis
sviluppatosi come esito di una pleuropolmonite toblare risalente all’eta infantile (Figura 1) [8lo-

me sappiamo, le caratteristiche di un fibrotorawesuna fibro-sclerosi diffusa sia pleurica sianpaha-

re che comporta una sindrome retrattile (Figurf§8R)La radiografia del torace solitamente mosima
emitorace opaco con riduzione degli spazi inteatpgttrazione omolaterale del mediastino e immalz
mento dell’emidiaframma. Sono presenti zone diitedzione soprattutto pleurica in forma di chiazze
"a 0sso di seppia” e zone trasparenti o ipertragfigser formazione di aree enfisematose (Figuf&]2)

Il danno funzionale risultante & una sindrome diilagoria prevalentemente restrittiva con insudfiza
respiratoria. | primi dubbi sul fatto che la nog@ziente potesse avere un fibrotorace, dopo entatt
osservazione alla radiografia eseguito all’ingrasspronto soccorso, nascono dall’evidente mancanza
della caratteristica figura ad osso di seppia pri@scritta (Figure 1 e 2). E presente solo una aterc
retrazione del campo polmonare di sinistra serza @ircalcificazione (Figura 1). Con I'esecuzioeé d

la Tac, visionando le diverse scansioni € chiam Ehcaratteristiche sono quelle dell'ipoplasiénmm
nare poiché il polmone di sinistra appare retratio conseguente ipoplasia dei corrispettivi vasnpe

nari e agenesia dell’arteria polmonare (Figurdm)ltre la Tac mostra una dislocazione del cuodele
mediastino verso sinistra poiché il polmone di@est trova iperespanso a ferro di cavallo disldoaih

suo lobo superiore oltre la linea mediana ad oaeuparte dell’emitorace di sinistra (Figura 4)pdren-
chima polmonare di sinistra retratto, collassatarirarea dorsale, € costituito da gavoccioli dinbro
chiectasieAnche nel polmone destro si riconosce un’alterazidiffusa delle vie aeree, rappresentata da
ispessimento delle pareti bronchiali, bronchieetasbronchiolectasie (Figura 5). Inoltre nelle e/am-
magini angiografiche si nota come la vascolarizaaziin questo tipo di displasia, come si evincédianc
dalla letteratura, proviene direttamente dall’aatala una delle sue derivazioni, pil comunemente
dall'aorta toracica discendente, come in quest®,cqsindi &€ sistemica (Figura 6). Frequentemente
l'ipoplasia polmonare é associata a lesioni chenbdn qualche modo interferito con lo sviluppo del
polmone. L’oligoidramnios materno puo condurre @plpsia per effetto restrittivo sui movimenti respi
ratori fetali e sulla crescita polmonare per corsgigne toracica sulla parete urinaria strettamdoiea

[4]. Anatomicamente vi € una diminuzione del numdirgenerazioni di vie aeree che oscilla dal 50 al
75% del normale e una riduzione del numero degtiali ad un terzo con associata diminuzione del ca-
libro [4-5]. In effetti, alla broncoscopia avevamotato come esistessero delle anomalie a caricsi-del
stema respiratorio; infatti, a sinistra un brondogpale che si riduceva di calibro del 70-80% coa
conformazione a coda di topo (Figura 9) e a desteaserie di anomalie nella configurazione dei bron
chi come ectasie e malacia (Figura 8). In lettezatel caratteristiche radiologiche che sono tipidhe
quest’anomalia, sono la presenza parziale di umg@ud ventilato nella porzione ipoplasica come in
questo caso. Il tessuto anomalo ben demarcataadahghima polmonare rimanente € composto da uno
0 piu spazi cistici con una quantita variabileedisuto solido interposto [8] e questo & quellosihues-
serva sia dalla radiografia che dalla Tac. Pee ytieste ragioni possiamo sostenere che il quasileo d
signora, che é stato per anni considerato fibro&lia realta e un’ipoplasia polmonare congenita.
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Tabelle e figure

Figura 1. Rx della paziente eseguita all'ingressmipronto soccorso: asimmetria degli emitoraci per rarcata
retrazione del campo polmonare di sinistra, che pgenta opacamento in campo medio ed inferiore. Tale-
perti giudicati come fibrotorace sinistro erano giadisponibili in precedenti radiogrammi del 2006 e dl 2003.

e A

Figura 2. Immagine di un fibrotorace destro con imnagine a 0sso di seppia indicata dalle frecce e zone
trasparenti o ipertrasparenti per formazione di aree enfisematose.
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Figura 3. L'emitorace sinistro € ridotto di volume per ipoplasia del polmone sinistrache si associa ad age-
nesia dell'a. polmonare sinistro su base congenitBislocazione del cuore e del mediastino verso sitres.

Figura 4. Immagine del polmone di destra a ferro dcavallo. L'emitorace di destra € iperespanso, cda di-
slocazione del lobo superiore di destra oltre lariea mediana ad occupare parte dell’emitorace di sistra.
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Figura 5. Il parenchima polmonare di sinistra retratto, collassato in un area dorsale, & costituito da gavoc-
cioli di bronchiectasie.Nel polmone destra si riconosce un alterazione diffa delle vie aeree, rappresenta-
ta da ispessimento delle pareti bronchiali, bronclgctasie e bronchiolectasie.

Figura 6. Il polmone di sinistra appare vascolarizzato unicarante da arterie bronchiali emergenti
dall’aorta discendente e le vene polmonari sboccann una sottilissima vena che si dirige in atrio dstro.
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Figura 7. 1l tronco comune delle arterie polmonarié ampio, con calibro di circa 34 mm; il cuore
destra non é ingrandito.

1

£

Figura 8. Fibrobroncoscopia. Emisistema di destraSul versante laterale destro a 2 cm dalla carena ifizio
compatibile con bronco tracheale allargato, malaciz e compresso, piu sotto sperone tracheale compress

Figura 9. Fibrobroncoscopia. Emisistema di sinistrall bronco principale appare normoconformato ma si
riduce progressivamente di calibro a coda di topaifio a 4 cm dall’origine.
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