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Figura 1. Imagen pseudonodular introducida entre el primer y segundo arco costal (fecha) y condensacién en el 16bulo inferior izquierdo (LII) simultdnea.

la administracién de moérficos para control del dolor. La tomografia
axial computarizada (TAC) toracica mostré cambios inflamatorios
en el madsculo pectoral izquierdo e imagen pseudonodular de
3,3 x 2,3 cm, que se introducia entre la porcién anterior del primery
segundo arco costal izquierdo, ademas de condensacién pulmonar
en LII con derrame pleural acompaifante (fig. 1). Tanto la ecogra-
fia de cuello como la gammagrafia 6sea confirmaron los hallazgos.
Se realizé puncién-aspiracién con aguja fina (PAAF) guiada por eco-
grafia, de la que se aisl6 S. aureus resistente a ampicilina y sensible a
eritromicina, gentamicina, clindamicina, ciprofloxacino, levofloxa-
cinoy cotrimoxazol. En las muestras de la fibrobroncoscopia se aisl6
el mismo microorganismo. Durante el ingreso recibi6 tratamiento
antibiético intravenoso, seglin antibiograma, con ciprofloxacino
y amoxicilina-clavulanico con mejoria clinica, radiolégica y de
los reactantes de fase aguda, sin precisar drenaje. Fue tratada de
forma ambulatoria durante 40dias con resoluciéon completa del
cuadro.

Las ASE son excepcionales y constituyen solo el 1-9%%* de las
AS, ademas de producirse generalmente en pacientes con facto-
res de riesgo debilitantes y de inmunosupresién!-°. Igualmente, en
el episodio agudo de un cuadro de neumonia es excepcional que
se desarrolle simultineamente una AS, pues suelen ser tardias’?.
En nuestro caso, dado que se aisl6 el mismo microorganismo, se
atribuy6 a neumonia bacteriémica. La neumonia por S. aureus en
paciente sin factores de riesgo es por si misma excepcional. La cli-
nica de la ASE, a diferencia de nuestro caso, suele ser insidiosa,
con fiebre, dolor en hombro, edema y eritema en la articulacién
esternoclavicular' 246, La prueba mas utilizada para el diagnéstico
es la ecografia, aunque la TAC es capaz de identificar el grado de
destruccién 6seay lagammagrafia sirve para delimitar la zonainfla-
matoria y orientar mejor el foco a puncionar. El diagndstico defi-
nitivo es el aislamiento del microorganismo a fin de administrar la

antibioterapia adecuada, que debe prolongarse al menos 4 semanas
cuando no hay complicaciones!'3>%, Cuando existe osteomielitis
extensa, abscesos, empiema o mediastinitis, se recomienda el tra-
tamiento quirdrgico’*°. En conclusién, la neumonia puede causar
raramente AS y excepcionalmente ASE, que puede pasar desaper-
cibida en el contexto clinico. Por ser potencialmente incapacitante
y mortal, el diagnéstico etiolégico no debe demorarse.
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La enfermedad pulmonar intersticial en el nifio.
Todavia hoy un reto diagnéstico

@ CrossMark

Pediatric Interstitial Lung Disease: an Ongoing Challenge
Estimado Director:

El déficit de proteina C del surfactante ocasiona una enferme-
dad pulmonar intersticial (EPI) de gravedad variable. En los nifios,
debido a su infrecuencia y gran variabilidad clinica, su diagnéstico
es complejo'2. Presentamos un caso con esta enfermedad, pero con
diagnéstico inicial incorrecto.

Varén a término, sin antecedentes de interés. Con 14-15 meses
sufre 2 ingresos, por bronquiolitis VRS+ y bronquitis por adenovi-
rus. Tras el segundo, se observé taquipnea persistente, insuficiencia

respiratoria e infiltrados bilaterales en la radiografia de térax. Se
amplié el estudio descartando malformaciones, inmunodeficien-
cias, hipertensién pulmonary otras infecciones. Se realizé un lavado
broncoalveolar con recuento celular normal, sin eosinofilia y con
tincién de Gram y cultivos microbiolégicos negativos. La TC pul-
monar mostré patrén en vidrio esmerilado difuso con adenopatias
hiliares. Se practicé una biopsia pulmonar por toracoscopia, remi-
tiendo la muestra a un centro de referencia, siendo informada como
«cambios asociados a bronquiolitis obliterante». Con 16 meses fue
dado de alta con el diagnéstico de bronquiolitis obliterante postin-
fecciosa.

La evolucién clinica inicial parecia compatible con este diag-
noéstico, precisando oxigenoterapia domiciliaria hasta los 24
meses, con reagudizaciones respiratorias por infecciones virales
y miltiples ingresos, pero con progresiva mejoria e intervalos
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Figura 1. a) Acropaquias en dedos de manos y pies. b) TC pulmonar de control con progresioén del patrén en vidrio deslustrado y apariciéon de nuevas lesiones quisticas.

asintomaticos entre episodios. Sin embargo, a los 6 afios, pese a
mantener saturaciones diurnas y nocturnas normales, presenta
disnea progresiva ante minimos esfuerzos, mala ganancia pon-
deral, aspecto distréfico, acropaquias en pies y manos (fig. 1a),
espirometria basal forzada con patrén restrictivo (FVC 0,49 L [43%],
FEV10,48 L[51%] conrelacion FEV1/FVCde 89%)y test de lamarcha
patolégico (Sa02 inicial: 95%; Sa02 final: 89% y 402 m recorridos).
Se replantea el diagnéstico inicial y se repite la TC pulmonar que
muestra progresion del patrén en vidrio deslustrado y mdlti-
ples lesiones quisticas intraparenquimatosas de nueva apariciéon
(fig. 1b).

Se remite de nuevo al mismo centro la biopsia pulmonar rea-
lizada de lactante, para una nueva valoracién, siendo informada
ahora como «neumonitis crénica con fibrosis incipiente, alteracién
del desarrollo pulmonar, hipoalveolizacién con muscularizacién
septal y glucogenosis intersticial». Dada la evolucién y aspecto de
la TC, se sospecha EPI por déficit de proteinas del surfactante. Se
realiza estudio genético que detecta la mutacién I73T en heteroci-
gosis, en el gen SFTPC, diagnosticindose finalmente de déficit de
proteina C del surfactante. Se inicia tratamiento con hidroxicloro-
quina oral (6,5 mg/kg/dia), que mantiene 10 meses después, con
discreta mejoria clinica.

Cuando la evolucién de una enfermedad no sigue el curso cli-
nico habitual debemos replantear el diagnéstico inicial y realizar
nuevos estudios, donde las EPI deben formar parte del diagnéstico
diferencial®. Las enfermedades que pueden inducir una EPI com-
parten caracteristicas clinicas, radiolégicas e histolégicas similares,
pero su etiologia es muy diversa. Las producidas por déficit de pro-
teinas del surfactante son raras y heterogéneas y requieren un alto
indice de sospecha para su correcto diagnéstico'2.

El surfactante pulmonar es una mezcla de lipidos y proteinas
producidos por los neumocitos-II. Existen 6 proteinas fundamen-
tales: A, B, C,D, ABCA3 y NKX2, siendo la C una proteina hidrofébica,
fundamental en el funcionamiento del surfactante. Los déficits de
proteina-B y ABCA3 son entidades graves que comienzan en el
periodo neonatal, aunque este Gltimo se puede presentar mas tar-
diamente con una evolucién menos grave. El déficit de proteina-Ces
una entidad autosémica dominante cuya mutacién mas frecuente
eslal73T en el gen SFTPC1; se puede presentar a cualquier edad y
suele progresar de forma mas insidiosa'~.

Hay mas de 50 mutaciones descritas, sin una relacién clara
entre genotipo y fenotipo? y, aunque se desconoce su fisiopato-
logia, se postula que puede deberse a una acumulacién intracelular

de proproteina-C defectuosa, que resulta toxica para la célula?.
No existe tratamiento especifico para el déficit de proteina-C,
pero se ha descrito que la hidroxicloroquina puede ser eficaz,
sola o asociada a corticoides?*, por sus propiedades antiinflama-
torias ligadas a la inhibicién de la acumulacién intracelular de
proproteina-C 4.

Las EPI contintian siendo una entidad de dificil diagnéstico, espe-
cialmente en la edad pediatrica. Los hallazgos clinicos, radiol6gicos
e histolégicos pueden ser muy similares entre las diferentes enti-
dades. La sospecha clinica y el estudio genético de las proteinas del
surfactante son importantes herramientas diagndsticas®~.
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Diagnostico de carcinoma suprarrenal por
broncoscopia flexible

@ CrossMark

Diagnosis of Adrenocortical Carcinoma by Flexible Bronchoscopy
Estimado Director:

El carcinoma suprarrenal es un tumor extremadamente
infrecuente. Se diagnostican de 0,5 a 2 casos por millén de habitan-
tes/afio!. La sintomatologia es variable, desde formas asintomaticas
amanifestaciones de hiperfuncién hormonal, especialmente hiper-
cortisolismo y androgenizacién. Son tumores muy agresivos, con
mal pronéstico, a pesar del tratamiento quirargico. El diagnéstico
se obtiene por pruebas de imagen y se confirma con la anatomia
patolégica de la muestra quirdrgica. Sin embargo, la cirugia no es
posible en todos los casos, por lo que obtener un diagnéstico defini-
tivo es complejo. Presentamos el caso de un carcinoma suprarrenal
con extension hepatica y pulmonar que fue diagnosticado a través
de broncoscopia flexible.

Varén de 54 afios sin habitos téxicos ni antecedentes de inte-
rés, que consulta en urgencias por dolor costal derecho irradiado a
la espalda, acompaiiado de fiebre de hasta 38,5 °C, disnea relacio-
nada con esfuerzos moderados, tos con expectoracién purulenta y
hemoptisis de 3 dias de evolucién. No presenta dolor toracico ni
palpitaciones. Referia sindrome constitucional con pérdida de peso

de 10kg en los Gltimos 6 meses. La exploracién fisica era anodina;
constantes vitales normales, salvo fiebre. Se le realizé una analitica
con todos los parametros normales, salvo la proteina C reactiva,
que se encontraba elevada. En la radiografia de térax se observa-
ban mdltiples nédulos pulmonares (fig. 1), por lo que se decidi6
ingreso en neumologia.

Durante su ingreso se realizé una tomografia computarizada
donde se detect6 una masa retroperitoneal derecha de 13 x 11 cm
(fig. 1), que producia efecto masa sobre el rifién derecho y el
l6bulo hepatico derecho, de densidad heterogénea con calcifi-
caciones puntiformes en su interior, sin visualizarse la glandula
suprarrenal derecha. En el pulmén se apreciaban mdltiples nédu-
los pulmonares redondeados, densos, dispersos en ambos campos
pulmonares, compatibles con metastasis. No se observaban ade-
nopatias mediastinicas ni axilares. En el higado habia una lesién
hipodensa redondeada en el segmento v-vi compatible con metas-
tasis.

Ante los hallazgos compatibles con lesién neoplasica suprarre-
nal, se solicité estudio del eje suprarrenal y gammagrafia con
metayodobencilguanidina para descartar feocromocitoma, ya que
la biopsia de la lesién en estos casos puede provocar una crisis
letal. Dado que no disponemos de este isétopo en nuestro hospital,
y la realizacién de la gammagrafia iba a demorarse mas de una
semana, para intentar no retrasar el diagndstico se decidi6 realizar
una puncién con aguja fina hepatica.

Figura 1. En la parte superior izquierda se encuentra la radiografia de térax del paciente; en el centro aparece una imagen de la TAC en la que se aprecia la masa suprarrenal
y a la derecha una radiografia de térax en la que se observa la rapida progresion de la lesién pulmonar.
En la parte inferior de la figura se encuentran las imdgenes anatomopatolégicas del carcinoma suprarrenal inhibina positiva y CK7, TTF-1 y napsina negativa.
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