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Isomerismo asociado a tumorlet: un caso inusual

Bronchial isomerism associated with tumorlet: an unusual case
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CASO CLÍNICO

Resumen

Las variantes anatómicas del árbol traqueobronquial son poco comunes. El isomerismo bronquial se refiere a un trastorno 
de la lateralidad broncopulmonar; el isomerismo bronquial derecho se caracteriza por pulmones trilobulados bilaterales. Esta 
variante anatómica suele ser asintomática y el cuadro clínico está en función de las malformaciones y alteraciones asociadas. 
Se han reportado casos de malformaciones traqueobronquiales congénitas con riesgo aumentado para cáncer. Presentamos 
el caso de una paciente joven con isomerismo bronquial a quien se le realizó lobectomía por bronquiectasias y presencia de 
tumorlet en el tejido resecado.

Palabras clave: Isomerismo bronquial. Bronquiectasias. Tumorlet.

Abstract

Anatomical variants of the tracheobronchial tree are uncommon. Bronchial isomerism refers to a disorder of bronchopulmo-
nary laterality; right-sided bronchial isomerism is characterized by bilateral trilobed lungs. This anatomical variant is usually 
asymptomatic, and the clinical presentation depends on the associated malformations and alterations. Cases of congenital 
tracheobronchial malformations with increased risk of cancer have been reported. We present the case of a young patient 
with bronchial isomerism who underwent lobectomy for bronchiectasis and the presence of a tumorlet in the resected tissue.
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Introducción

Las variantes anatómicas del árbol traqueobronquial 
son poco comunes, se presentan en el 1 a 12% de la 
población en general1. El isomerismo bronquial se 
refiere a un trastorno de la lateralidad broncopulmonar; 
el isomerismo bronquial izquierdo se caracteriza por 
pulmones bilobulados bilaterales, mientras que el iso-
merismo bronquial derecho se caracteriza por pulmo-
nes trilobulados bilaterales2. El isomerismo bronquial 
suele ser asintomático, sin embargo, pueden manifes-
tarse como episodios recurrentes de tos, hemoptisis o 
infección3,4.

Los trastornos de la lateralidad pulmonar se han 
asociado a riesgo elevado de cáncer. En la literatura 
se han reportado casos de situs inversus pulmonar 
asociado a cáncer gástrico, rectal y pancreático5.

El tejido pulmonar contiene células neuroendocrinas 
localizadas en el epitelio bronquial, las cuales pueden 
presentar hiperplasia como parte de una respuesta 
inflamatoria crónica. Cuando la hiperplasia difusa 
idiopática de células neuroendocrinas se extiende más 
allá de la membrana basal del epitelio bronquial 
adquiere el término de «tumorlet». El término tumorlet 
se puede traducir como un tumor de pequeño tamaño 
y, por lo tanto, es un término descriptivo, no histoló-
gico6. Hace referencia a una proliferación de células 
neuroendocrinas menor a 0.5  cm. Son tumores de 
comportamiento benigno cuyo diagnóstico suele ser 
incidental, constituyendo un hallazgo patológico sin 
significado clínico. Se ha descrito su asociación con 
diversas neoplasias, como cáncer de mama, pulmón y 
linfomas torácicos.

Presentamos el caso de una paciente que cursó con 
infecciones de repetición, las cuales condicionaron 
bronquiectasias de lóbulo inferior izquierdo, asociadas 
a variante anatómica de isomerismo bronquial derecho. 
En el resultado del análisis de patología del tejido rese-
cado se obtuvo la presencia de tumorlet.

Presentación del caso

Mujer de 44 años con antecedente de bronquiecta-
sias y múltiples neumonías de repetición. En el segui-
miento presenta sobreinfección de bronquiectasias por 
Pseudomonas aeruginosa resistente. Se realiza ima-
gen de tomografía (Fig. 1A) con alteración a nivel de 
la ramificación bronquial que sugiere sospecha de 
lóbulo pulmonar accesorio. Sin embargo, en la imagen 
de reconstrucción bronquial se evidencia presencia  
de tres lóbulos pulmonares izquierdos (Fig. 1B) con 

bronquio inferior acompañado de arteria lobar (Fig. 1C). 
Las pruebas de función pulmonar reportaron volumen 
espiratorio forzado en un segundo (FEV1) 0.9, capaci-
dad vital forzada (FVC) 2.14, FEV1/FVC 42, capacidad 
de difusión del monóxido de carbono 18.1  ml/min/
mmHg.

Debido a la función pulmonar limítrofe, se programó 
para segmentectomía de lóbulo inferior izquierdo. En 
cirugía se evidenció pulmón izquierdo con presencia 
de tres lóbulos; superior, medio e inferior (Fig. 2A). 
Se realizó lobectomía inferior izquierda con manejo 
vascular y bronquial individual a nivel hiliar (Fig. 2B). 
Se colocó un drenaje pleural acanalado 24 Fr.

La paciente evolucionó favorablemente con retiro del 
drenaje pleural a los tres días del posquirúrgico 
(Fig. 2C) y egreso hospitalario a los cinco días.

El estudio de anatomía patológica reportó: bron-
quiectasias crónicas, tumorlet de 3 mm con grupos de 
células con patrón en crecimiento de nidos, citoplasma 
moderado con núcleos con cromatina en sal y pimienta. 
La inmunohistoquímica fue positiva a sinaptofisina y 
cromogranina. 

Debido al aislamiento de Pseudomonas nuestra 
paciente cumplió esquema antibiótico con ceftazidima 
14 días, posteriormente continuo con amikacina 14 días 
de forma ambulatoria.

Discusión

El árbol traqueobronquial es un sistema ramificado 
que transporta aire desde la tráquea a los ácinos. 
Existen diversas variaciones anatómicas; entre ellas, 
bronquios traqueales y cardiacos accesorios, divertícu-
los traqueales, bronquios puente e isomerismo traqueo-
bronquial. Si bien son una entidad poco frecuente, 
suelen ser de naturaleza asintomática. En los pacientes 
sintomáticos puede existir presencia de tos, hemoptisis 
y episodios recurrentes de infecciones respiratorias1.

El isomerismo bronquial es un trastorno de laterali-
dad pulmonar, se relaciona con una mutación en el gen 
ZIC3, gen regulador de la transcripción de dedo de zinc 
que determina la simetría izquierda y derecha del pul-
món en el embrión humano.

El isomerismo bronquial fue descrito por primera  
vez por Bush en 1999. El isomerismo bronquial 
izquierdo se caracteriza por pulmones bilobulados bila-
terales, mientras que isomerismo bronquial derecho se 
caracteriza por pulmones trilobulados bilaterales. Los 
síntomas suelen estar asociados a las anomalías aso-
ciadas. En el caso presentado, el lóbulo isomérico 
inferior izquierdo mostró alteraciones en la morfología 
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bronquial caracterizadas por bronquiectasias, las cua-
les condicionaron eventos de infecciones de repetición 
con aislamiento de microorganismo resistente a la tera-
pia antimicrobiana, situación que dictó conducta qui-
rúrgica en nuestra paciente.

El tejido pulmonar contiene células neuroendocrinas 
localizadas en el epitelio bronquial y bronquiolar. La 
hiperplasia difusa idiopática de células neuroendocri-
nas (HDICN) es una entidad rara asociada a bronquitis 
oclusiva, fue reportada por primera vez por Aguayo en 

Figura 1. A: tomografía de tórax con ventana pulmonar y corte coronal a nivel de bronquio principal izquierdo. 
Se observan bronquiectasias arrosariadas (estrella) y división de tres bronquios: superior, medio e inferior. 
B: reconstrucción en tercera dimensión que demuestra carina secundaria con división de tres bronquios lobares. 
C: reconstrucción vascular del patrón arterial observando irrigación para lóbulo superior, medio e inferior de lado 
izquierdo.

A B C

Figura 2. A: foto quirúrgica que demuestra cisura mayor y menor dividiendo pulmón izquierdo en lóbulo superior 
izquierdo (LSI), lóbulo medio izquierdo (LMI) y lóbulo inferior izquierdo (LII). La estrella marca la pared posterior del 
hemitórax izquierdo. B: manejo vascular de la arteria de lóbulo inferior izquierdo. C: radiografía de tórax en 
proyección posteroanterior del posquirúrgico inmediato con adecuada expansión pulmonar.

A B

C
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1992. La HDICN se puede observar como parte de una 
reacción inflamatoria, la cual tiende a limitarse a la 
membrana basal epitelial bronquial. En pacientes con 
tumores carcinoides, la HDICN se ha considerado una 
lesión preneoplásica. El 47.4% de los pacientes con 
HDICN tienen carcinoides típicos, mientras que el 
15.8% pueden tener carcinoides atípicos. Cuando la 
hiperplasia difusa de células neuroendocrinas involu-
cra la membrana basal con una extensión menor a 
5 mm se denomina «tumorlet», mientras que un tamaño 
mayor a 5 mm recibe el nombre de «carcinoide»7,8. En 
el aspecto histológico, los tumorlets tienen capacidad 
de captar o reducir las sales de plata, por lo que pre-
sentan positividad para tinciones argilófilas. En la 
inmunohistoquímica marcan para sinaptofisina y cro-
mogranina. Poseen núcleo regular, redondo, ovalado o 
en forma de uso con cromatina finamente dispersa.

En tomografía computarizada (TC) de alta resolu-
ción, la hiperplasia difusa idiopática de células neu-
roendocrinas se caracteriza por perfusión en mosaico, 
debido al atrapamiento de aire, engrosamiento de la 
pared bronquial y bronquiectasias. El engrosamiento 
nodular de la pared bronquial es la correlación radio-
patológica más directa de la proliferación de células 
neuroendocrinas submucosas9.

La sobrevida a 5 años para la hiperplasia difusa 
idiopática de células neuroendocrinas es del 83%, 
mientras que la sobrevida a 5 años de los tumores 
carcinoides típicos es del 93% y de los atípicos del 
69%. De acuerdo con la última clasificación de la 
Organización Mundial de la Salud (OMS), la HDICN es 
una lesión preinvasiva, seguida de tumorlets y de los 
tumores carcinoides, por lo que en el contexto del 
seguimiento la European Society for Medical Oncology 
(ESMO) recomienda el seguimiento de por vida debido 
a que las recurrencias de los tumores carcinoides son 
frecuentes10.

Conclusiones

En este artículo presentamos el caso de una paciente 
de sexo femenino con cuadro infeccioso de bronquiec-
tasias asociado a anomalía de la lateralidad pulmonar. 
El resultado de anatomía patológica reportó tumorlet 
de forma incidental. Si bien en la literatura existen solo 
reportes de caso, se trata de una entidad de sospecha 
ante pacientes con variantes en la morfología del árbol 
traqueobronquial y el riesgo de neoplasias en esta 
población.
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