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Articulo 227.461

Infeccion por Streptococcus
preumoniae, causa o consecuencia
de proteinosis alveolar

Sr. Director: La proteinosis alveolar pul-
monar (PAP) es una rara enfermedad de ori-
gen desconocido, descrita por primera vez en
1958, que se origina como consecuencia de
una acumulacién anormal de fosfolipidos del
surfactante en el espacio alveolar por un de-
fecto de aclaramiento del macréfago alveolar.
Los pacientes con PAP tienen un riesgo au-
mentado de presentar infecciones, principal-
mente debidas a Nocardia, micobacterias y
Pneumocystis jiroveci. Presentamos un caso
de proteinosis alveolar con infeccién concu-
rrente por Streptococcus pneumoniae, en el
que el tratamiento de la infeccion, junto con
los corticoides, fue suficiente para la resolu-
cion del cuadro.

Varén de 47 anos, funcionario de profesién, fu-
mador activo con un indice de paquetes-afio de 20,
una vida basal activa y sin antecedentes médicos ni
quirtdrgicos de interés. Trasladado al Servicio de
Urgencias por un cuadro sincopal, refirié que en los
3 ultimos dias habia presentado tos con expectora-
cién verdosa, dolor de tipo pleuritico en el hemité-
rax derecho, sensacion distérmica (no termometra-
da), sudacion y malestar general. En la exploracion
fisica se observaron taquicardia, saturacion arterial
de oxigeno del 92% y temperatura de 38 °C. En la
analitica destacaban: 16.410.000/ml leucocitos con
neutrofilia del 85%, creatinina de 1,5 mg/dl, bilirru-
bina total de 1,8 mg/dl, gammaglutamil transpepti-
dasa de 90 U/, ferritina de 952 ng/ml y proteina C
reactiva de 20,6 mg/dl. La gasometria arterial basal
al ingresar el paciente presentaba los siguientes va-
lores: pH, 7,48; presién arterial de anhidrido carbé-
nico, 26 mmHg; presién arterial de oxigeno, 71
mmHg; HCO,, 19,4 mmol/l, y saturacién de oxige-
no, del 95%. La radiografia de térax revelaba infil-
trados alveolointersticiales difusos en ambos cam-

pos pulmonares. La antigenuria de Legionella fue
negativa y en 2 hemocultivos creci6 S. pneumoniae.
La tomograffa axial computarizada de alta resolu-
cién (TACAR) del térax mostré miltiples dreas de
vidrio deslustrado que se extendian a ambos cam-
pos pulmonares, afectaban en mayor medida al 16-
bulo superior izquierdo y respetaban relativamente
ambos senos costofrénicos posteriores y las regio-
nes periféricas posteriores de los campos pulmona-
res. Alguna de las lesiones presentaba borde geo-
grifico. En muchas localizaciones habfa un
engrosamiento de los septos interlobulillares asocia-
do a vidrio deslustrado (fig. 1). Las pruebas de fun-
cién respiratoria presentaban los siguientes valores:
capacidad vital forzada (FVC), 4.780 ml (100%);
volumen espiratorio forzado en el primer segundo
(FEV)), 3.360 ml (90%); FEV /FVC, 73,3%; volu-
men residual (VR), 1.590 ml (75%); capacidad pul-
monar total (TLC), 6.210 ml (89%); VR/TLC, 79%,
y capacidad de difusién del mondxido de carbono,
7,30 mmol/min/kPa (70%). La fibrobroncoscopia
mostré una mucosa edematosa y friable en ambos
drboles bronquiales. La citologfa del broncoaspira-
do y del lavado broncoalveolar (LBA) fue negativa
para malignidad, y el frotis del LBA mostr6 el si-
guiente recuento diferencial: un 73% de macréfa-
gos, un 20% de linfocitos y un 7% de polimorfonu-
cleares. En la biopsia transbronquial se identificé
un parénquima pulmonar con macréfagos intraalve-
olares espumosos y depdsitos intraalveolares de un
material amorfo, que fue positivo en la reaccién del
acido peryédico de Schiff (fig. 1). Durante el ingre-
s0 se iniciaron oxigenoterapia y tratamiento antibié-
tico con levofloxacino, con lo que mejoré de forma
parcial el estado del paciente, que presentd fiebre
ocasionalmente. Ante la falta de mejoria de las le-
siones radioldgicas, se indico tratamiento con defla-
zacort (60 mg al dia) y omeprazol, tras lo cual desa-
pareci6 por completo la fiebre y el paciente mejord
notablemente, por lo que se le dio de alta. Durante
sus revisiones en consulta se observé una mejoria
tanto clinica como radiolégica y pudo reducirse
paulatinamente la dosis de corticoides hasta su reti-
rada. La radiografia de térax de control realizada al
afio del ingreso era normal.

Se han descrito 3 formas clinicas de la
PAP: congénita, secundaria e idiopatica o pri-
maria. La forma secundaria se ha relacionado
con enfermedades hematoldgicas (leucemia,
mieloma y algunos linfomas), con la exposi-
cién a humos toxicos, polvos inorganicos y
farmacos (busulfan, clorambucil), y con in-
fecciones (Nocardia, micobacterias y P. jiro-
veci). La forma idiopdtica o primaria corres-

ponde al 90% de los casos y es de etiologia
desconocida. La media de edad en el momen-
to del diagndstico es de 39 afios (rango: 20-
50 afios) y se observa un predominio mascu-
lino. La mayoria de los pacientes con PAP
presenta disnea de comienzo insidioso y ca-
racter progresivo, acompafiada de tos. Es in-
frecuente la presencia de hemoptisis o dolor
tordcico. En la radiografia de térax se obser-
van infiltrados intersticiales bilaterales con
un patrén micronodular mal definido, a me-
nudo con predominio en la region perihiliar,
indicativo de edema pulmonar, pero sin otros
signos radiogréficos como insuficiencia car-
diaca izquierda. La TACAR muestra una
opacidad difusa y parcheada en vidrio deslus-
trado, asociada a un engrosamiento lineal su-
perpuesto de los septos inter e intralobulares,
de distribucion central o periférica, patrén que
se conoce como crazy-paving o “en empedra-
do”. Aunque este patrén en la TACAR es su-
mamente indicativo de PAP, también puede
observarse en otras enfermedades, como in-
fecciones (P. jiroveci), neoplasias (carcinoma
bronquioloalveolar), enfermedades idiopati-
cas (sarcoidosis, neumonia intersticial no es-
pecifica), enfermedades inhalatorias, enferme-
dades sanguineas (sindrome de hemorragia
pulmonar) y en el sindrome de distrés respi-
ratoriol. En las pruebas de funcion pulmonar
se observa por regla general una alteracion
ventilatoria restrictiva con una desproporcio-
nada y acusada reduccién de la capacidad de
difusién del mondxido de carbono. En el
LBA se encuentra un material opalescente,
viscoso y de aspecto lechoso, con macréfagos
alveolares espumosos, asi como un aumento
del nimero de linfocitos y poca cantidad de
otras células inflamatorias®. La biopsia pul-
monar, ya sea transbronquial o abierta, es la
prueba definitiva para establecer el diagnésti-
co de la PAP, aunque en muchos casos no es
necesaria®.

Los pacientes con PAP tienen un riesgo
aumentado de contraer infecciones por patd-
genos respiratorios*. Nuestro paciente co-
menz6 con una clinica aguda, en el hemocul-
tivo crecié S. pneumoniae y el tratamiento
con antibidtico y corticoides se siguié de una

al septal de distribucion parcheada y difusa. En la parte inferior se muestra un detalle de la biopsia transbronquial, donde se observa que los espacios al-
veolares estan ocupados por un material eosinofilico y acelular que fue positivo en la reaccién del adcido periédico de Schiff (PAS). (PAS, X20.)
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buena respuesta. Esto nos llevé a preguntar-
nos si la infeccién, mas que consecuencia de
la PAP, fue la causa originaria de ésta, como
se ha descrito en un subgrupo de pacientes
con proteinosis secundarias. En cuanto a la
respuesta favorable a los corticoides en la
proteinosis, no hemos encontrado ninguna re-
ferencia en la literatura médica. En todo
caso, probablemente en nuestro paciente fue
determinante la accién antiinflamatoria coad-
yuvante de estos farmacos, unida a la del
propio antibiético. Aunque algunas formas
primarias remiten de manera espontinea, se
han descrito resultados favorables con el fac-
tor estimulante de colonias granulociticas y
microciticas®. A pesar de los avances en el
tratamiento, el lavado pulmonar total6 sigue
siendo el tratamiento de referencia, con una
tasa de recurrencia, aunque sea transitoria,
del 80%*.

Silvia Sanchez-Cuéllar?, Francisco Javier
Garcia-Pérez* y Maria Teresa Reina®

*Servicio de Neumologia. Hospital
Universitario de la Princesa. Madrid. Espafia.
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Articulo 230.245

Diafragma multifenestrado como
unico hallazgo toracoscépico en
neumotorax recidivante

Sr. Director: El neumotérax catamenial se
define como un neumotérax recidivante, cu-
yos episodios aparecen en las 48-72 h de la
menstruacién'?. Desde que se describié por
primera vez, en 1958, se han planteado mu-
chas dudas acerca de su mecanismo fisiopa-
tolégico y algunos autores han postulado un
origen multifactorial'®. Se estima que el neu-
motdrax catamenial se asocia sélo en un 22-
37% de los casos a endometriosis pleural o
diafragmadtica, y en un 19-33% a fenestracio-
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Fig. 1. Imagen toracosco-
pica del diafragma. En el
centro frénico se obser-
van miiltiples fenestracio-
nes, a través de las cuales
es posible visualizar la
cipula hepatica.

nes diafragmadticas congénitas o secundarias a
endometriosis'. Estas lesiones se han descri-
to como hallazgos intraoperatorios y han in-
ducido a algunos autores a postular la teorfa
del paso transdiafragmadtico de aire o de los
focos endometridsicos'. La mayor frecuen-
cia de estos implantes en el diafragma y su
preferencia por el lado derecho podrian refor-
zar dicha hipétesis!'.

Presentamos el caso de una paciente de 40 afios
de edad, sin antecedentes patolégicos de importan-
cia, que presenté 3 episodios de neumotdrax dere-
cho, manifestado por dolor pleuritico, tos no produc-
tiva y disnea leve. Ninguno tuvo relacién con los
ciclos menstruales ni aparecié durante el periodo
menstrual. Los 2 primeros se trataron con drenaje
pleural y sucedieron en un lapso de 20 dias. El tercer
episodio ocurri6 a los 7 meses de los anteriores y se
indicé una toracoscopia para su tratamiento. Durante
ésta no se hallaron lesiones pleuropulmonares. Se
efectuaron biopsias de la pleura parietal y del pul-
mon, sin que se observaran hallazgos patolégicos di-
feridos. Como tinicas lesiones evidentes, se observa-
ron multiples fenestraciones en el centro frénico del
diafragma, por donde se podia ver el higado (fig. 1).
Se efectud pleurodesis con talco como tinico proce-
dimiento terapéutico. La evolucién fue favorable,
sin complicaciones ni recidivas durante un afio de
observacion. En estudios ginecoldgicos posteriores
no ha podido confirmarse la presencia de alteracio-
nes menstruales ni de endometriosis. La paciente re-
fiere frecuentes dispepsias y dolores abdominales
inespecificos, que no se han relacionado con el ciclo
menstrual ni con las relaciones sexuales.

En la bibliografia hay pocas referencias de
defectos diafragmaticos muiltiples en el con-
texto de un neumotérax recidivante en que no
se los relacione con el neumotdrax catame-
nial®*. En nuestro caso, la falta de concordan-
cia con los ciclos menstruales y la ausencia
de endometriosis pleural y diafragmatica en
la toracoscopia efectuada durante el periodo
menstrual nos inducen descartar este diagnds-
tico. Cabria entonces preguntarse si el dia-
fragma multifenestrado podria relacionarse
con el mecanismo de produccién del neumo-
térax recidivante o seria sélo un hallazgo to-
racoscopico.

En algunas publicaciones se postula que la
entrada de aire por via transuterina durante las
relaciones sexuales (principalmente en posi-
cién genupectoral y en la insuflacién orogeni-
tal) como causa de neumoperitoneo no quirdr-
gico®. Debido a la absorcién espontdnea del
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neumoperitoneo y al tabi que impide hablar
sobre temas sexuales, muchas veces presente
en el momento de confeccionar una historia
clinica, es dificil conocer su verdadera inci-
dencia, que posiblemente esté subestimada’.
Algunos autores han conjeturado la combina-
cién de estos 2 infrecuentes mecanismos: la
entrada de aire transuterina durante el coito o
el ejercicio (que podria estar asociada a una
disminucién del moco cervical durante la
menstruacién) con la produccién de un neu-
moperitoneo, y el posterior paso a la pleura a
través de las fenestraciones diafragmaticas'.

Consideramos vdlida esta teorfa para los ca-
sos excepcionales en que, como en el nuestro,
se evidencian, como tnicos hallazgos patold-
gicos, multiples fenestraciones en el hemidia-
fragma derecho, en ausencia de clinica indica-
tiva de otras causas de neumotérax. En nuestra
paciente el tratamiento con pleurodesis con
talco por toracoscopia fue satisfactorio.
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