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EDITORIAL
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Manejo clinico de la EPOC en Castilla la Mancha. Una oportunidad para mejo-

rar

Clinical management of COPD in Castilla la Mancha. An opportunity to improve

Autores: José Luis Izquierdo Alonso y Raul Godoy Mayoral

En Espaia, la enfermedad pulmonar obstructiva cro-
nica (EPOC) representa la 4* causa de muerte, genera
una elevada presion asistencial en las consultas externas
de Neumologia y Atencidon Primaria y las exacerbacio-
nes son la principal causa de hospitalizacion y de visitas
a los servicios de urgencias'. Ademas, causa un deterioro
en la calidad de vida de los pacientes. No es previsible
que esta situacion mejore a corto y medio plazo, ya que,
aunque mejoren las tasas actuales de tabaquismo, el
escenario mas optimista estima que la prevalencia de
EPOC seguird aumentando en los proximos afios. Sin
duda, un correcto manejo de la EPOC va a tener un gran
impacto, no solo para el paciente, sino también para los
sistemas de salud. Este aspecto es relevante, ya que, en
relacion con otros paises de nuestro entorno, el estudio
“Confronting COPD”, demostré que Espaia era, junto a
Estados Unidos, el pais en el que la EPOC generaba un
mayor gasto sanitario’.

Clasicamente, los estudios epidemioldgicos han pres-
tado una gran atencion al infradiagnostico de esta enfer-
medad??. Sin embargo, desde el punto de vista asisten-
cial, el sobrediagnostico puede tener una mayor relevan-
cia clinica, ya que genera un gasto innecesario y priva al
paciente de un tratamiento correcto para otras potencia-
les enfermedades causantes de sus sintomas®. En Espafia,
estudios observacionales han detectado que un elevado
porcentaje de pacientes con EPOC estan diagnosticados
de forma errénea y que existen pautas de tratamiento
muy diversas en funcion del ambito asistencial. Las
elevadas tasas de diagndsticos incorrectos se han inten-
tado achacar a las limitaciones del primer nivel asisten-
cial (Atencion Primaria). Sin embargo, los resultados del
estudio AUDIPOC, y posteriormente su prolongacion
europea, han demostrado que se mantienen los mismos
errores en atencion especializada, con graves problemas
en el manejo de la enfermedad en pacientes hospitaliza-
dos, en los que el impacto clinico y asistencial de este
error es aun mayor’*S,

La progresiva digitalizacion de los servicios de salud
y la posibilidad de realizar andlisis de datos masivos (Big
Data) nos permite conocer mejor la situacion de la
EPOC en nuestro entorno, algo que no es posible con los
estudios observacionales tradicionales. La metodologia
Big Data es diferente a nuestra forma habitual de traba-
jar. No se plantea el concepto de muestra ni de reprodu-
cibilidad, ya que se recoge la informacion de toda la
poblacion. La principal limitacion de esta metodologia
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seria la falta de informacién documentada, pero este
problema se ird minimizando a medida que mejore el
nivel de digitalizacion de los sistemas sanitarios. En la
practica, el Big Data recoge una amplia poblacion ocul-
ta que no recogemos en los estudios observacionales.
Esta poblacion oculta suele ser la que es atendida por
médicos menos interesados en la materia y, por lo tanto,
mas probable de presentar deficiencias en el diagnostico
y tratamiento. Con el Big Data tenemos una visiéon com-
pleta y real, vision que puede estar infravalorada por los
estudios observacionales, identificando mejor la magni-
tud del problema. Con esta metodologia identificamos un
determinado problema en toda la poblacion y podemos
cuantificarlo; ademas, permite segmentarlo facilmente
para analisis especificos (por especialidades, areas sani-
tarias, etc.). De este modo es mucho mas facil y fiable
ver el impacto de medidas de intervencion que pueden
evaluarse casi en tiempo real, algo imposible con otro
tipo de estudios’.

La rapidez y cobertura total de una poblacion que
permite el Big Data es sumamente Util para identificar
los problemas asistenciales mas importantes, pero tam-
bién para orientar estrategias que sean efectivas y que
ayuden a mejorar la situacion de la EPOC en nuestro
medio, todo ello con la posibilidad de que el efecto de
dichas medidas pueda ser monitorizado de forma conti-
nua. Las acciones previas de elaborar multiples guias
clinicas, que no se siguen, y crear procesos complejos de
trabajo, sin evaluar su impacto asistencial de forma pe-
riddica, va a mantener la situacion actual, que es alta-
mente ineficiente.

Recientemente se ha publicado el primer estudio que
ha analizado la situacion de la EPOC en Espaiia utilizan-
do metodologia de Big Data, a partir de los datos captu-
rados de registros clinicos electrénicos'’. La principal
conclusion de este estudio, realizado en Castilla la Man-
cha, es la persistencia de errores graves en el proceso
diagndstico, una escasa variacion en los tratamientos
farmacoldgicos en una década marcada por cambios en
las guias de practica clinica (GPC) y una baja mortalidad
intrahospitalaria, a pesar del elevado nimero de comor-
bilidades que presentan los pacientes, mortalidad que
presenta importantes diferencias por especialidades y
que es especialmente baja en Neumologia. Este trabajo
evidencia el escaso impacto asistencial de las GPC, tanto
de GESEPOC como de las recomendaciones GOLD en
la mejora de los problemas asistenciales de la EPOC.
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Esta informacion no puede ignorarse a la hora de elabo-
rar GPC o proyectos asistenciales. Con la popularizacion
de esta tecnologia es factible identificar los problemas
reales en una poblacion, implementar proyectos que
ayuden a mejorar la practica clinica y, simultaneamente,
una monitorizacion continua de los resultados.

Las posibilidades que ofrece el Servicio de Salud de
Castilla-La Mancha SESCAM en este sentido son Opti-
mas para empezar a mejorar realmente el manejo de la
EPOC en nuestro medio, mas alld de las discusiones
estériles y repetitivas del uso de un determinado farma-
co.
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ORIGINAL

La broncoscopia rigida terapéutica en situacion urgente. Analisis de nuestra ca-
suistica en 2019

Therapeutic rigid bronchoscopy in urgent situation. Analysis of our case in 2019

Autores: Paez Codeso FM, Salcedo Lobera E, Arredondo Lopez M

Servicio de Neumologia. Hospital Regional Universitario de Mdlaga. Mdlaga.

Resumen:

Introduccion. La atencién urgente con broncoscopia rigida intervencionista en casos de obstruccion severa de la via
aérea a pacientes seriamente comprometidos no es una situacion habitual.

Material y métodos. Analisis retrospectivo y descriptivo de nuestros casos de 2019 y un breve repaso bibliografico.
Resultados. A 11 pacientes se les realizo un total de 13 procedimientos intervencionistas de caracter urgente. Edad
media 51,84 afios, 7 hombres. La etiologia mas frecuente fue la tumoral con 8§ casos y 5 con diferentes patologias be-
nignas, todos presentaban disnea severa y estridor con necesidad de oxigenoterapia y los procedimientos realizados
fueron la repermeabilizacion bronquial e implante de stents en 10 casos, la dilatacion neumatica en 1 caso y 2 retiradas
de cuerpo extrafio. Directamente relacionadas con el procedimiento hubo 3 complicaciones y ninguna muerte. La mejo-
ria clinica de la disnea fue inmediata en todos los casos.

Conclusiones. La broncoscopia rigida intervencionista urgente es una situacion muy poco frecuente. La mayoria de los
casos corresponden a estenosis critica de origen tumoral, la técnica empleada mas habitual ha sido la repermeabilizacion
de la via aérea y se ha mostrado como un procedimiento seguro y eficaz.

Palabras clave: obstruccion de la via aérea; urgencia; broncoscopia rigida; stents.

Resume:

Introduction. Urgent care with rigid interventional bronchoscopy in cases of severe airway obstruction in seriously
compromised patients is not a common situation.

Material and methods. Retrospective descriptive analysis of our cases from 2019 and we do a brief bibliographic re-
view.

Results. 11 patients underwent a total of 13 urgent interventional procedures. Average age 51.84 years, 8 men. The
most frequent etiology was tumor with 8§ cases and 5 with different benign pathologies, all of them presented respiratory
failure and the procedures performed were bronchial repermeabilization and stent implantation in 10 cases, pneumatic
dilation in 1 case and 2 foreign body withdrawals. Directly related to the procedure there were 3 complications and no
deaths. The clinical improvement of dyspnea was immediate in all cases.

Conclusions. Urgent interventional rigid bronchoscopy is a very rare situation. The majority of cases correspond to
critical stenosis of tumor origin, the most common technique used has been airway repermeabilization, and it has been
shown to be a safe and effective.

Keywords: airway obstruction; urgency; rigid bronchoscopy; stents.

Introduccion: teriales suficientes para hacer frente a estas situaciones
clinicas, asi como del apoyo inmediato de otras areas y
servicios del hospital, fundamentalmente Anestesiologia,
Medicina Intensiva y Cirugia Toracica. Ademas, estos
recursos deberian estar idealmente disponibles en cual-
quier momento.

Desde los trabajos clasicos de Shapshay, la broncos-
copia intervencionista se ha mostrado como un procedi-
miento muy eficaz en casos de compromiso grave de la
via aérea por diversas etiologias'. Si bien la mayoria de
los pacientes pueden ser evaluados y programados para
la intervencion, un pequefio ntimero de ellos se presenta
en una situaciéon de gravedad y, en algunas ocasiones,
este compromiso, aun estando provocado por una etiolo-
gia cronica, debuta de forma aguda-subaguda, necesitan-
do una respuesta sin demoras.

Aungque hay en la literatura numerosos trabajos sobre
neumologia intervencionista, no tantos han considerado
la situacion del enfermo urgente o critico. Hemos queri-
do analizar este subgrupo de procedimientos de la neu-
mologia intervencionista, que, si bien no representan una
cantidad importante en cuanto a volumen de trabajo, si

Esta respuesta exige la existencia de Unidades hospi- suponen todo un reto para nuestras Unidades.

talarias de referencia con personal formado y entrenado,
tanto facultativo como de enfermeria, y de recursos ma-
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Material y métodos:

Se han analizado los casos derivados a nuestro servi-
cio (siendo este el centro de referencia provincial para
dichas técnicas) en los que se realizé una broncoscopia
rigida en el plazo de las 48 horas siguientes al conoci-
miento del mismo, dada la gravedad de la presentacion
clinica de los casos, encontrandose todos en situacion de
disnea, al menos grado 3, con estridor y en once de los
trece procedimientos insuficiencia respiratoria.

La poblacion a la que hacemos referencia es de
1.630.615 habitantes mas 86.487 de la ciudad auténoma
de Melilla, segiin datos consultados en la pagina oficial

PROCEDENCIA

Varéa H. Virgen de la Victoria

Varén Xanit Benalmadena

H. Meiila

H Antequera

Mujer

58 Mujer

H. Axarquia

Adenocarcinoma IV

Adenocarcinoma IV

ISSN: 2529-9859

del instituto nacional de estadistica (INE) a 1 de enero de
2019.

Hemos recogido el diagnéstico o etiologia del caso
urgente, el procedimiento realizado, la instrumentacion
utilizada y las complicaciones del procedimiento endos-
copico.

Resultados:

En nuestra base de datos de 2019 constan once pa-
cientes a los que se han realizado un total de trece proce-
dimientos intervencionistas con caracter urgente (tabla
1). Todos se hicieron en quiréfano, bajo anestesia gene-
ral intravenosa y usando broncoscopia rigida con o sin
broncoscopio flexible a su través.

PROCEDIMIENTO COMPLICACIONES

C.Pulmeén IV

Doble stent metalico No

C.Exiraio Retirada de material No

Estenosis

Stent Dumon traqueal si
postintubacien

Migracién protesis
CExtraio Refirada de material No
Dilatacién neumdtica No
CPulmén IV Stent metafico e
C.Pulmén IV

Compresién tumaral

wide quistico Stent hibrido TBY si Neumotéra

Stent hibrido TBY £l

CPulmén IV

CEsslago Stent metaico No

Tabla 1. Procedimientos intervencionistas urgentes

La edad media de los pacientes fue de 51,84 (18-68)
afios, 7 hombres y 4 mujeres, de los cuales dos procedian
de nuestra area sanitaria y el resto eran remitidos desde
hospitales comarcales publicos de la provincia y Melilla
y en dos casos de hospitales privados.

Los servicios clinicos solicitantes eran Neumologia 8
casos, 3 de Medicina interna, 1 de Oncologia Médica y 1
de Cirugia Endocrina.

La etiologia o diagnéstico con el que eran remitidos
fue mayoritariamente tumoral en 8 casos y, los 5 restan-
tes, diferentes tipos de patologia benigna.

Todos los pacientes presentaban antes de la interven-
cion ortopnea, disnea de reposo o de minimos esfuerzos
(grado 3 o0 4 de la mMRC) y estridor, necesidad de oxi-
genoterapia para mantener saturaciones de oxigeno por
encima del 92% y 1 caso con soporte ventilatorio no
invasivo. Ademas de los sintomas y signos propios de su
enfermedad de base.

Los procedimientos realizados fueron: técnicas de
repermeabilizacion traqueobronquial (termoablacion con
bronco-laser, electrocauterio o crioterapia) mas la im-
plantacion de protesis o stents en via aérea en 10 casos
(figura 1), dilatacion neumatica con balon de expansion
radial controlada 1 caso y 2 retiradas de cuerpo extrafio
con el instrumental mas apropiado dependiendo del tipo
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de material y criterio del broncoscopista. Asi, el caso 2
aspiro, tras un traumatismo facial, una protesis dentomu-
cosoportada de resina de grandes dimensiones que quedo
atravesada en la luz traqueal se extrajo con pinzas denta-
das rigidas. En el caso 4, una concha marina (almeja)
que obstruia el bronquio principal derecho fue extraida
con una cestilla endoscopica de malla de 30 mm, intro-
ducida por el canal de trabajo de un videobroncoscopio a
través del traqueoscopio rigido, extrayendo después en
bloque (extubacion) todo el sistema.

En tres procedimientos se han producido complica-
ciones directamente relacionadas con la intervencion,
dos de ellas solucionadas tras nuevas intervenciones.
Estas complicaciones fueron, en el caso 3, la migracion
distal de una protesis de silicona de Dumon a los 21 dias
de colocada, decidiéndose retirar y tratar con dilatacién
neumatica (caso 5) para después remitir a Cirugia Tora-
cica. El caso 7 reingreso con disnea intensa y estridor a
los 53 dias de la primera intervencidén, comprobandose
como el crecimiento tumoral comprimia la protesis,
estenosando de nuevo la traquea. Se reintervino (caso
10) emplazando stent sobre stent de mayor calibre (18 x
40). Por ultimo, el caso 8, presentd un neumotdrax par-
cial del pulmon izquierdo en el postoperatorio, se resol-
vio sin drenaje 4 dias después.
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Figura 1. Caso 1. Estenosis de ambos bronquios principales, optandose
por colocar un stent metalico autoexpansible en cada uno de ellos. A)
Corte axial a nivel de carina y B) scout donde se ven ambos stents. C)
Imagen endoscopica del stent colocado en bronquio principal derecho.
D) Imagen endoscopica del stent en bronquio principal izquierdo. PB:

Piramide basal derecha; LSI: Lobulo superior izquierdo; LII: Lobulo inferior
izquierdo

Figura 2. A) Caso 6, carcinoma broncogénico que atelectasiaba por
completo el pulmén derecho, protruyendo la luz traqueal distal, optan-
dose por colocar un largo stent metalico de 18 x 60 mm a modo de J
para preservar la ventilacion del pulmén izquierdo. B) Gran bocio
multinodular endotoracico, caso 12, comprimiendo criticamente la luz
traqueal en un corte de TC. C) Stent traqueal justo antes de su retirada
tras la reseccion del bocio por cirugia 26 dias después en el caso 12. D)
Caso 8, stent hibrido en Y, por extensa afectacion traqueo-bronquial en
un carcinoma adenoide quistico

La mejoria clinica de la disnea fue inmediata en to-
dos los casos, con desaparicion del estridor. No hubo
ninguna muerte directamente relacionada con la inter-
vencion. Hasta el momento solo ha fallecido el caso 11,
tratado con stent traqueobronquial en “Y” 24 dias antes.
Se trataba de un paciente VIH con un adenocarcinoma
con metastasis hepaticas, suprarrenales y 6seas, debido a
progresion de su enfermedad y no por causas relaciona-
das con el procedimiento.

Discusion:

El concepto de broncoscopia urgente no estd clara-
mente definido, pero supone una actividad frecuente en
las Unidades de Broncoscopia. Podriamos definir la
broncoscopia urgente? como aquella que se debe realizar
de forma inmediata porque la situacion clinica del pa-
ciente asi lo requiere. De 664 broncoscopias realizadas
en nuestra Unidad, 13 tenian caracter de “broncoscopia
rigida intervencionista urgente” (1,95 %). Con el fin de
acotar el estudio elegimos arbitrariamente el plazo de 48
horas desde que se nos remite el paciente hasta la inter-
vencion, dada la falta de criterios definidos. El porcenta-
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je de nuestros casos representa una infima proporcion del
trabajo diario de la unidad, de acuerdo con lo que ocurre
en otros centros. Un amplio estudio® refiere la coloca-
cion de 393 protesis de silicona a 306 pacientes a lo
largo de 13 afios de experiencia, lo que supone 23 pa-
cientes al afio. El estudio de Colt et al* de 1997 analiza
32 casos en el plazo de 28 meses y otro mas reciente
coreano de 2006° estudia 36 pacientes en cinco afios,
algo mas de 7 pacientes/afio. Esto nos da idea de que es
una actividad minoritaria en el quehacer diario de las
unidades de endoscopia respiratoria, sin embargo, repre-
sentan uno de los retos mas serios e importantes con el
que puede enfrentarse un equipo de broncoscopias y
demas profesionales implicados en la intervencion. Pre-
cisamente el pequefio numero de casos hace que la ad-
quisicion de las habilidades pertinentes sea dificil y muy
larga. En concreto, la capacitacion en broncoscopia rigi-
da debe reservarse para los médicos que tienen una am-
plia experiencia previa en broncoscopia flexible y una
vez adquiridos los suficientes conocimientos para man-
tener la competencia. Se aconseja que el procedimiento
debe realizarse al menos 10-15 veces al afio®.

La mayoria de los casos corresponden a estenosis cri-
tica de origen tumoral, siendo el carcinoma broncogéni-
co la etiologia mas frecuente. En estos pacientes con
obstruccion maligna de las vias aéreas el tumor no sera
resecable debido a enfermedad localmente avanzada,
enfermedad metastasica o comorbilidad contraindicado-
ra. En estos casos la broncoscopia terapéutica proporcio-
na una paliacion rapida y segura de la obstruccion de las
vias respiratorias’. Las otras causas fueron la obstruccion
benigna de la via aérea principal, por estenosis traqueal
post-traqueostomia, compresion traqueal por bocio y la
aspiracion de cuerpos extrafios. El caso 3 (estenosis
traqueal post-traqueostomia) y el caso 12 (bocio con
estenosis traqueal critica) fueron tratados para salvar una
situacion de urgencia, como tratamiento transitorio al
definitivo, que pensamos debe ser la opcion quirtrgica,
siempre que se retnan las condiciones que asi lo permi-
tan. Para ello debemos contar con el concurso de los
servicios de cirugia toracica y cirugia endocrina.

El procedimiento empleado mas habitual ha sido la
repermeabilizacion de la via aérea con diversas técnicas
de termoablacion seguida de la colocacion de stents para
el mantenimiento del calibre y de la luz de estas. Si bien
el consenso mayoritario es la utilizacion del broncosco-
pio rigido, hay grupos que describen la factibilidad de la
técnica de colocacion de stents metalicos con broncos-
copia flexible y sin necesidad de anestesia general®

Abogamos por el broncoscopio rigido, la anestesia
general y la asistencia de anestesidlogos familiarizados
con la técnica, condiciones para una maxima seguridad.
En cuanto al tipo de stent, en los casos neopléasicos avan-
zados, como han sido todos los nuestros, el empleo de
stent metalicos autoexpandibles parcial o totalmente
recubiertos ha sido la norma. Reservando la proétesis de
silicona para casos de obstruccion benigna. Sin embargo,
en el caso del bocio endotoracico empleamos un stent
metalico de gran calibre (18 mm) por no disponer de uno
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de silicona, dada la urgencia con que se presento la pa-
ciente y como puente transitorio a una cirugia electiva
realizada 26 dias después (figura 2; B, C). Por ello cree-
mos que los stents metalicos son utiles, ya sea como
tratamiento definitivo principalmente en pacientes con
patologia neoplésica y corta expectativa de vida o de
forma transitoria en casos de obstruccion benigna para
salvar una situacion critica y retirarlos en un corto plazo,
cuando otras opciones no estan disponibles. No obstante,
si bien ya hay experiencia en protesis metalicas para
casos benignos’ y en la retirada a medio-largo plazo sin
excesivos problemas de las mismas, el stent de silicona
sigue siendo de eleccion en los casos de obstruccion
benigna de la via aérea central'’.

En conclusion, la broncoscopia rigida intervencionis-
ta en situacion urgente es una minima parte del trabajo
diario de las unidades de broncoscopia de nuestros hos-
pitales, aunque suponen uno de los mayores retos al que
se enfrentan. La estenosis traqueobronquial de origen
tumoral ha supuesto la etiologia mas habitual, seguida de
los cuerpos extrafios en via aérea. El procedimiento
técnico mas frecuentemente empleado ha sido la reper-
meabilizacion por termoablacion y el implante de stents.
Se ha conseguido una importante mejoria sintomatica en
todos los casos. Las complicaciones directamente aso-
ciadas a la técnica han sido pocas y facilmente solucio-
nables, por lo que concluimos que la broncoscopia rigida
intervencionista en situacion urgente se muestra segura y
eficaz.
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Resumen:

Introduccion. Nuestro objetivo fue valorar la vision de los profesionales que se dedican a la patologia respiratoria en
relacion con la COVID en Castilla-La Mancha sobre su situacion.

Material y métodos. Estudio descriptivo transversal mediante encuesta, realizada a los profesionales de respiratorio de
Castilla-La Mancha a través de “google forms”. Las variables cualitativas se describieron mediante la utilizacion de
frecuencias y las cuantitativas por media y desviacion estandar. Hubo 2 preguntas de caracter libre.

Resultados. Mujeres 53,8%. Profesionales de todas las provincias. Trataron COVID: 90%, sin proteccion 78,9% y sin
apoyo 59,8%. Contagiados 24,4%, tuvieron sintomas (pero no se les hizo test) 10% y aislados 1,1%. Han tenido miedo
84,4%. No se han hecho el test 53,8%. Ven una oportunidad para respiratorio: 85,7%. Las ideas en las preguntas libres
repetidas son las UCRIs, necesidad de recursos y el seguimiento a estos pacientes.

Conclusiones. Los profesionales de Castilla-La Mancha se han sentido sobrepasados por el trabajo, con falta de apoyos
y proteccion, y con miedo y se contagiaron en un porcentaje importante, pero no les realizaron los tests de deteccion.
Creen que esto debe suponer un desarrollo para la especialidad con la formacion de UCRIs, aumento de recursos y
mejora en el seguimiento a los pacientes.

Palabras clave: . SARS-COV-2; COVID; neumdlogos; profesionales respiratorio.

Resume:

Introduction. Our objective was to assess the vision of professionals who are dedicated to respiratory pathology in
relation to COVID in Castilla La Mancha about their situation.

Material and methods. Descriptive cross-sectional study using a survey, carried out on respiratory professionals in
Castilla-La Mancha through "google forms". The qualitative variables were described by using frequencies and the
quantitative variables by mean and standard deviation. There were 2 free questions.

Results. Women 53.8%. Professionals from all provinces. 90% treated COVID patients, without protection 78.9% and
without support 59.8%. 24.4% were infected, 10% had symptoms (but they were not tested) and 1.1% isolated. 84.4%
have been afraid. 53.8% have not been tested. They see an opportunity for respiratory: 85.7%. The repeated ideas in the
free questions are the UCRISs, need for resources and the follow-up of these patients.

Conclusions. the professionals of Castilla-La Mancha have felt overwhelmed by work, with lack of support and protec-
tion, and with fear and they were infected in a significant percentage, but they did not carry out the detection tests. They
believe that this should suppose a development for the specialty with the formation of UCRIs, increase of resources and
improvement in patient follow-up.

Keywords: SARS-COV-2; COVID, pulmonologists; respiratory professionals.

Introduccion: Posteriormente, el virus se ha extendido rdpidamente
en Espafia®, donde la extension territorial estd siendo
incluso mayor que en Italia. Ha afectado a todas las
comunidades del territorio nacional, pero no en todas ha
existido la misma tasa de contagio ni la misma mortali-

El virus SARS-COV-2 es un nuevo coronavirus que
empezd a producir neumonias en Wuhan (China)'. El
diagnostico se hace por la clinica y la deteccion del virus

por la PCR (reaccion en cadena de la polimerasa)®. EI 30 dad. Una de las regiones donde ha habido mas casos por

de Enero de 2020 la Organizacién Mundial de la Salud cada 100.000 habitantes y mayor mortalidad es Castilla-
(OMS) declaré la COVID como una Emergencia de La Mancha’.

salud publica de importancia internacional y la declaro6
como una epidemia®. En pocas semanas, el virus se vol-
vi6 imparable y se convirtié en pandemia®, en la que
Italia fue completamente superada por el virus®, siendo
el ejemplo mas cercano para lo que sucederia en Espafia.

Esto ha hecho que los profesionales de esta comuni-
dad auténoma se enfrenten a un nivel de trabajo muy
importante para dar una correcta atencion a los enfermos
por coronavirus. Ademads, las escasas medidas de protec-
cion® y los cambios en protocolos, a pesar de que las
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sociedades cientificas se pronunciaron pronto sobre el
tema®!?, han llevado a una elevadisima tasa de contagios
en Espafia, en general, y en Castilla-La Mancha, en par-
ticular!!.

Nuestro objetivo fue valorar la vision de los profe-
sionales que se dedican a la patologia respiratoria en
relacion con la COVID en Castilla La Mancha sobre su
situacion.

Material y métodos:

Se realizo un estudio descriptivo transversal median-
te una encuesta (anexo I) que se envio a todos los socios
de la SOCAMPAR (SOciedad CAstellano-Manchega de
PAtologia Respiratoria), que engloba a la mayoria de los
neumologos y cirujanos toracicos de Castilla-La Man-
cha, ademas de un grupo de enfermeria y algunos fisiote-
rapeutas que se dedican a las enfermedades pulmonares.
También se mando al resto de neumologos de la region,
que no eran socios de la SOCAMPAR.

La encuesta se hizo mediante un cuestionario elabo-
rado en “google forms”, fue puesta en circulacion el
sabado dia 18 de abril de 2020 y la recogida de datos se
cerrd el viernes dia 23 de abril de 2020. Se realizaron 4
correos de recuerdo a las direcciones que no contestaban.

Aunque las respuestas eran anonimas y se trataron de
esta forma, hubo un control para localizar a las personas
que realizaron la encuesta mas de una vez. Este control
se establecid mediante las direcciones de correo electro-
nico.
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Se enviaron un total de 140 encuestas y se obtuvieron
94 respuestas. De éstas, 3 respuestas se anularon porque
fueron enviadas dos veces por el mismo email (se selec-
cioné la respuesta mas completa de las dos). Asi, el
numero final de encuestas contestadas fue de 91 (figura

1).

140 encuestados

| 49 no contestan

94
respuestas

Total
91

Figura 1. Esquema del estudio

3 repeticiones

Las variables cualitativas se describieron mediante la
utilizacion de frecuencias y las cuantitativas por media y
desviacion estandar. Hubo 2 preguntas de caracter libre
en las que se analizaron las ideas mas repetidas mediante
frecuencias.

Resultados:

Se recibieron 91 encuestas contestadas total o par-
cialmente, un 65% de las enviadas. Las caracteristicas
mas importantes de la muestra estudiada se encuentran
resumidas en la tabla 1.

Género (n=91) Masculino 42 (46,2%) Hospital  (n=91)
Femenino 49 (53,8%) Talavera 11 (12,1%)
Edad (n=89) 42,5 (DE 10,3) | Méx: 64 Min: 25 Tomelloso 1 (1,1%)
Provincia (n=90) | Toledo 22 (24,4%) Valdepenias | 1(1,1%)
Guadalajara 9 (10%) Puertollano | 1 (1,1%)
Cuenca 6 (6,7%) C. Real 8 (8,8%)
Albacete 28 (31,1%) Alcézar 8 (8,8%)
C Real 22 (24,4%) Hellin 1(1,1%)
Otra 3 (3,3%) Almansa 2 (2,2%)
Profesion (n=91) | Neumologo 67 (73,6%) Albacete 25 (27,5%)
C. Torécico 7 (1,7%) Cuenca 6 (6,6%)
Meédico* 1 (1,1%) Guadalajara | 9 (9,9%)
Enfermero/a 14 (15,4%) Toledo 10 (11%)
Fisioterapeuta 2 (2,2%) Otro sitio 4 (4,4%)

Tabla 1. Caracteristicas de la muestra. *Otra especialidad médica. DE = Desviacion Estandar / Méx = maximo / Min = Minimo

Las variables extraidas en cuanto a la vision y/o rela-
cion de los profesionales con la situacion vivida a raiz de
la pandemia estan resumidas en la tabla 2 y la figura 2.

Por ultimo, existen una serie de resultados extraidos
del analisis a las dos preguntas abiertas para valoracion:

o En la primera pregunta, “;Qué deberiamos ha-
cer para mejorar la atencion en el fututo?”,
hubo 61 respuestas (Anexo II) y aparecieron los
siguientes temas claves:

e [a formacion y mejora de las unidades de cui-
dados intermedios y de ventilacién, en 31 de las
respuestas, un 50,8%.

e Aumentar recursos, medios materiales y huma-
nos, en 15 de las 61 respuestas, un 24,6% de las
mismas.

¢ Consultas y seguimiento de los pacientes afec-
tados en 8 respuestas y apoyo de telemedicina,
en 3.

e Investigacidn, formacién y protocolos, en 6.

e Proteccion, en 6 respuestas.

o A la segunda pregunta, “;Qué crees que deberia
hacer nuestra sociedad?”, contestaron 57 per-
sonas. De forma repetitiva salieron los siguientes
temas, atendiendo al nimero de veces que apare-
cieron:

e Una reivindicaciébn y promocién para nuestra
especialidad fue solicitado en 16 de las respues-
tas.

e La investigacion, protocolos y formacion apare-
cieron en 12 respuestas.
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e El apoyo, solicitud y reivindicacion para las
unidades de cuidados intermedios, en 12 oca-
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e Fomentar el aumento de recursos materiales y
humanos, en 7 respuestas.

siones. e Medidas de proteccion, en 6 respuestas.
Atencién a COVID+ (n=90) | Si 31 (90%) Test (n=91) Si 42(46,2%)
No 9 (10%) No 49(53,8%)
Trabajo (n=89) Superado | 45(50,6%) Tipo de test (n=43) PCR 36(83,7%)
Mis 34(38,2%) Ac 12(27,9%)
Igual 4(4,5%) Ag 2(4,7%)
Menos 6(6,7%) No sé 1(2,3%)
Proteccion (n=90) Si 19(21,1%) Convivientes (n=88) | Si 9(10,2%)
No 71(78,9%) No 79(89,8%)
Apoyo (n=87) Si 35(40,2%)
No 52(59,8%) Protocolos (n=89) Si 50(56,2%)
Contagio (n=90) Si 22(24,4%) No 39(43,8%)
No 58(64,4%) Farmacos (n—=87) Si 46(52,9%)
Sintomas | 9(10%) No 41(47,1%)
Aislado | 1(1,1%) Oportunidad (n=91) | Si 78(85,7%)
Miedo (n=90) Si 76(84,4%) No 3(3,3%)
No 14(15,6%) Nosé | 10(11%)

Tabla 2. Variables en relacion con la pandemia

HAS VISTO PACIENTES COVID +?

90 respuestas

TIENES Y HAS TENIDO TODAS LAS MEDIDAS DE PROTECCION QUE CONSIDERAS NECESARIAS?

90 respuestas

®si
® No

)

TE HAS CONTAGIADO?Responde la mas adecuada

90 respuestas

®si
® No

hecho el test

contacto

He tenido sintomas pero no me han

@ Estoy asintomético, pero aislado por

®si
® No

TE HAN HECHO EL TEST PARA SABER S| ERES POSITIVO O NEGATIVO?

91 respuestas

®si
® o

Figura 2. Variables y resultados

Discusion:

El género de los profesionales en respiratorio que
respondieron a la encuesta fue muy igualado, aunque
predomina ligeramente el femenino, sobre todo por los
profesionales de menor edad'?.

Hubo respuesta desde todas las provincias de Casti-
lla-La Mancha, de todos los hospitales terciarios y de
gran parte de los hospitales comarcales. Solamente falta-
ron las contestaciones de los neumologos de los hospita-
les de Manzanares y Villarrobledo.

Se consigui6 llegar a la mayoria de los profesionales
a los que se preguntd, en concreto al 65% de ellos, lo que
supone una gran parte de la poblacion involucrada y da
validez a las contestaciones. La distribucion fue propor-
cional practicamente por toda la region. La gran mayoria
de los encuestados fueron médicos y, en concreto, neu-
mologos.
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Casi todos los profesionales de respiratorio trataron a
pacientes con SARS-COV-2. La gran mayoria trabajo
mucho mas de lo que habitualmente lo hace e, incluso, se
sintid superada por el trabajo. Muchos tuvieron que
realizar guardias y jornadas extraordinarias, ademas de
renunciar a periodos de descanso y aparte del aumento
importantisimo del nimero de pacientes que tuvieron
que atender. Resulta curioso que hay algunas respuestas
en la direccién de personas que han trabajado menos,
aunque son muy pocas y ninguna de ellas corresponde a
neumologos.

Una de las conclusiones mas claras a las que se llega
con este trabajo es que no se dispuso de las medidas de
proteccion adecuadas. Seguramente ésta es una de las
causas para no sentirse respaldado por los superiores.
Hubiese sido interesante registrar la pregunta de si los
superiores han dado una informacion fiable, ya que otra
causa del sentimiento de desamparo puede ser la falta de
confianza y de informacion. Es indudable que hay un
dato objetivo que indica que las medidas de proteccion
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han fallado y es el porcentaje de contagiados, que es casi
del 25%. Esta cantidad, unida a los que han tenido sin-
tomas y a los que estan aislados, aumenta de forma im-
portante, llegando a superar el 35%. El nivel de contagio
entre los profesionales sanitarios, si esto se tiene en
cuenta, es mayor que a nivel nacional'!.

La escasez de proteccion, la falta de informacion y la
falta de test realizados (a estas fechas todavia se le habia
realizado a menos de la mitad de los que trabajaban en
contacto directo con este tipo de enfermos) pueden ser la
causa de la gran cantidad de profesionales que tiene
miedo, mas del 80%. Se supone que esta pregunta se ha
interpretado por la posibilidad de contagiar o ser conta-
giado. El test mas realizado fue la PCR, que indica in-
feccion actual, pero no asegura verazmente que se ha
producido la seroconversion'®. Esto es importante por-
que una seroconversion significaria un cierto grado de
proteccion contra la enfermedad'.

A pesar del desconocimiento y de la falta de eviden-
cia en lo que atafie a esta enfermedad, los profesionales
han confiado mayoritariamente en los protocolos y far-
macos, sin embargo, la desconfianza existe, ya que un
porcentaje no desdefiable se mantiene escéptico.

La tultima tanda de preguntas es muy importante y
nos indica que la gran mayoria de los profesionales creen
que esta situacion puede ser una oportunidad para desa-
rrollar la especialidad (figura 3). Es revelador que las
respuestas de las preguntas en abierto se centren especi-
ficamente en unos temas en comun, lo que indica que
son cuestiones que verdaderamente preocupan y en las
que realmente se encuentran campos de mejora y déficits
sanitarios en nuestro entorno. Los temas se centraron en
la peticion del mantenimiento y el desarrollo de las uni-
dades de cuidados respiratorios intermedios (UCRIs), la
concesion de mayores recursos materiales y personales y
el fomento de las consultas de respiratorio y el segui-
miento de estos enfermos, muchos de los cuales son
dados de alta con importantes secuelas a nivel pulmo-
nar'>!® y no hay que olvidar el tema de las mejoras en
proteccion al paciente y al trabajador. Ademas, a la SO-
CAMPAR le solicitan fomento de la investigacion, for-
macion y realizacion de protocolos.

iCrees que esta situacion podria ser una oportunidad para el desarrollo de nuestra especialidad?
91 respuestas

®si
® No
Nosé

y

Figura 3. Oportunidad para el desarrollo de la profesion

Es importante sefialar que las UCRIs llevadas por
neumologos ahorran recursos, son seguras y disminuyen
la mortalidad”.

En conclusion, los profesionales de Castilla-La Man-
cha se han sentido sobrepasados por el trabajo, con falta
de apoyos y proteccién, y con miedo y se contagiaron en
un porcentaje importante, pero no les realizaron los tests
de deteccion. Ademas, trabajaron utilizando los farmacos
y protocolos y creen que esto debe suponer un desarrollo
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para la especialidad con la formacion de UCRIs, aumen-
to de recursos y mejora en el seguimiento a los pacien-
tes.
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Resumen:

En la actualidad, en el contexto epidemioldgico de pandemia por SARS-COV?2, sin poder determinar cuanto se prolon-
gara en el tiempo, existe una necesidad de reorganizar la asistencia de los pacientes ambulatorios intentando evitar las
visitas presenciales, reduciendo el numero de consultas a las minimas imprescindibles, favoreciendo los modelos no
presenciales y, al mismo tiempo, se debe asumir de forma progresiva la carga de revisiones suprimidas durante el perio-
do de suspension de toda actividad asistencial ambulatoria esencial. Los pacientes con ventilacion mecéanica domicilia-
ria, aunque heterogénea, suponen una poblacion de especial vulnerabilidad que requiere de un seguimiento especifico.
Se propone una estrategia de revision de estos pacientes en funcion de la progresion y gravedad de la enfermedad.
Palabras clave: ventilacion mecanica domiciliaria; monitorizacién ambulatoria.

Resume:

Currently, in the epidemiological context of a SARS-COV2 pandemic, without being able to determine how long it will
last over time, there is a need to reorganize outpatient care to avoid face-to-face visits, reducing the number of consulta-
tions to a minimum essential, favouring non-face-to-face models and, at the same time, the burden of reviews sup-
pressed during the period of suspension of all essential outpatient care activities must be progressively assumed. Pa-
tients with home mechanical ventilation (VMD), although heterogeneous, represent a population of special difficulties
that requires special monitoring. A revision strategy for these patients is proposed based on the progression and severity
of the disease.

Keywords: home mechanical ventilation; home monitoring.

Introduccion: realizar ajustes de la terapia ventilatoria. Son necesarias
visitas programadas ambulatorias para la atencidén ade-
cuada, asi como un estrecho seguimiento por parte de las
compaiiias de terapias respiratorias (ETRD) del adecua-
do estado y manejo de la ventilacién por parte del pa-
ciente y cuidadores. La situacion actual obliga a reconsi-
derar el seguimiento ambulatorio de los pacientes, con el
objetivo principal de evitar desplazamientos del pacien-
te, la realizacion de menos pruebas diagnodsticas y opti-
mizar, en la medida de lo posible, el tratamiento respira-
torio con los menores riesgos posibles. Se tendran en

La irrupcion de la pandemia por el virus SARS-
COV-2 ha supuesto una enorme sobrecarga al sistema
sanitario y un reto que nos impone elaborar estrategias
para la atencion ambulatoria de los pacientes cronicos.
Los pacientes con soporte ventilatorio domiciliario su-
ponen una poblacion de especial vulnerabilidad, que
requieren una atencion continuada a lo largo del tiempo
para asegurar la eficacia de las medidas terapéuticas y
vigilar episodios de deterioro clinico agudo o en relacién
con progresion de la enfermedad de base, permitiendo
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cuenta todas las medidas de seguridad propuestas por la
reciente recomendacion de consenso SEPAR-SES!.

En el presente documento se propone una estrategia
para la atencion ambulatoria de los pacientes con venti-
lacion mecéanica domiciliaria (VMD), partiendo como
base las siguientes premisas: la imposicion de atender a
pacientes ambulatorios evitando, en la medida de lo
posible, las visitas programadas presenciales y la necesi-
dad de realizar una atencion lo mas continuada y riguro-
sa posible.

En nuestro medio, aunque existe una gran variabili-
dad en la prevalencia de pacientes con VMD vy las estra-
tegias de seguimiento son dispares?, cada vez son mas
los pacientes con este tipo de terapia. Es necesario, por
tanto, un consenso para establecer de una forma ordena-
da como se puede realizar el seguimiento de la VMD en
el contexto actual y, en este sentido, se elaboran estas
recomendaciones, que tienen como limitacion que no
estan basadas en estudios de evidencia cientifica, sino
segun criterios clinicos basados en la experiencia y nece-
sidades asistenciales, asi como en el consenso y juicio
clinico de sus autores.

Bases para el diseiio de la estrategia de con-
trol ambulatorio:

Al establecer la estrategia de atencion se han tenido
en cuenta los siguientes objetivos.

Periodicidad de las consultas. No existen unos estanda-
res ampliamente aceptados para el seguimiento de estos
pacientes, aunque se han propuesto varias recomenda-
ciones y algoritmos®*.

En funcion de las caracteristicas de los pacientes, y
de la enfermedad de base’, asi como de la adaptacion y
eficacia conseguidas con la ventilacion mecanica no
invasiva (VMNI), la frecuencia de las visitas es variable,
aceptandose, como norma general, que el primer mes
tras la instauracion de la VMNI es esencial, incluso son
necesarias varias visitas para realizar los ajustes y adies-
tramiento necesarios. Posteriormente, se precisa de una
visita a los 3 meses y, seguidamente, a los 6 meses®.

La periodicidad de las consultas viene determinada
por el tipo de paciente que recibe VMNI. Pacientes de
alta complejidad requeriran un seguimiento mas estrecho
que pacientes de baja complejidad. Para las ETRD, la
periodicidad de visitas a los pacientes viene determinada
por las condiciones especificadas en los pliegos del con-
curso de terapias.

La incorporacion de herramientas de telemonitoriza-
cion en el control y seguimiento de determinados pacien-
tes (ventilodependientes, aquellos con comorbilidad
asociada grave, fragilidad...), mediante un sistema de
alarmas de determinados parametros, permite focalizar la
atencion a pacientes mas concretos y podria, por tanto,
modificar el esquema de seguimiento y la forma de rea-
lizarlo.

La agencia para la innovacion clinica de la NSW ela-
boré un documento de consenso de la VMNI domicilia-
ria, en el que se hacen una serie de recomendaciones
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utilizando niveles de evidencia segun las guias National
Institute for Health and Clinical Excellence (NICE) y
Scottish Intercollegiate Guidelines Network (SIGN)C.
Atendiendo a estas recomendaciones, con un grado D de
evidencia, seria necesario una revision a las 6-8 semanas
después del comienzo de la VMNI; después, la revision
clinica deberia programarse en los primeros 2-3 meses.
Posteriormente, las revisiones clinicas adicionales deben
ser realizadas cada 6 a 12 meses.

Tipo de consulta. En situacion de normalidad, las con-
sultas se realizan de forma presencial. Pero otras moda-
lidades de atencion han sido propuestas aprovechando
las tecnologias de la informacién y, en este sentido, la
telemedicina mediante la llamada telefonica’ facilita el
contacto con el paciente y los cuidadores. Otra modali-
dad es la atencion domiciliaria, que en este tipo de pa-
cientes ya es habitual en los programas realizados por las
ETRD. Esta estructura asistencial de las ETRD, existen-
tes desde hace muchos afios, supone una ventaja para
desarrollar una atencién domiciliaria mas coordinada de
los enfermos cronicos respiratorios.

La entrevista clinica telefonica permite realizar cues-
tionarios estructurados o interrogar al paciente y/o cui-
dadores sobre aspectos clinicos relevantes, evaluando
sintomas, cumplimiento referido, resolviendo dudas y
realizando educacion sanitaria®.

Valoracion de exploraciones complementarias. En estos
pacientes es esencial disponer de exploraciones y prue-
bas que han de efectuarse habitualmente en medio hospi-
talario, incluso ante situaciones y pacientes concretos es
preciso un ingreso programado, o consultas en hospital
de dia, en caso de disponer de estas unidades. No esta
estandarizado qué exploraciones son necesarias en cada
visita. Si en cualquier momento se tienen indicios de mal
control de la ventilacion, como la recurrencia o deterioro
de los sintomas o de los gases arteriales, a pesar de adhe-
rencia adecuada y sin un episodio de agudizacion que lo
explique, se recurrira a una evaluacion objetiva mediante
un estudio de suefo. Actualmente, se tiene en considera-
cién el planteamiento del grupo SOMNONIV®, que se
basa en una valoracion estructurada de las exploraciones
segiin se alcance un determinado control de la ventila-
cion. Cada vez se pone mas en valor la informacion
proporcionada por el “built-in sofiware” de los respira-
dores y su analisis remoto. Entre los parametros mas
utilizados se encuentran el nivel de fugas medio, el IAH
medio, la frecuencia respiratoria media y porcentaje de
respiraciones activadas por el paciente durante un perio-
do de tiempo determinado!®!!,

El grupo de trabajo de SEPAR ha propuesto también
algoritmos para el control y seguimiento de los pacientes
en VMD segun diferentes niveles de complejidad esta-
blecidos y recursos disponibles por los servicios de
Neumologia'?. Existen diferentes métodos de monitori-
zacion de los pacientes, para evaluar la eficacia de la
ventilacion y situacion evolutiva de la enfermedad de
base!>!4,
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Metodologia:

Para la consecucion de los objetivos comentados, se
establecen unos criterios de clasificacion de los pacientes
basados en la rapidez de progresion de la enfermedad de
base’, la situacion de estabilidad segiin su situacién en
los ultimos meses. Estos elementos permiten categorizar
los pacientes en grupos determinados con una evolucion
predecible o riesgo de deterioro (tabla 1), mediante un
codigo de colores que definen 3 grupos (verde, amarillo
y naranja), segun el cual se puede establecer una estrate-
gia de revision con unos requisitos minimos y unas he-
rramientas de control determinadas (entrevista clinica,
exploraciones complementarias) en cada grupo y deter-
minar las necesidades asistenciales minimas de segui-
miento en la situacion actual de pandemia.

En cuanto a los datos clinicos necesarios se hace una
distincion entre los datos obtenidos de la entrevista clini-
ca, que a su vez interrogan sobra la situacion general del
paciente o aspectos mas especificos (tabla 2A), y de las
exploraciones complementarias (tabla 2B).

Los parametros de clasificacion de los pacientes son
los siguientes:

1) Tipo de enfermedad segun riesgo de descompen-
sacion del fallo respiratorio y las horas de ventila-
cion (I, I, IID):

I. Enfermedades con bajo riesgo/sin riesgo de evo-
lucion rapidamente progresiva. Pacientes con <12
horas de ventilacién mecanica y sin O, suplemen-
tario:

o Sindrome de hipoventilacion-obesidad (SHO).
o Alteracion restrictiva toracogena estable.

II. Enfermedades con riesgo moderado/alto de ines-
tabilidad y/o <12 horas de ventilacion mecanica
y/o O, suplementario:

e EPOC.

e Multifactorial / Sindrome overlap (EPOC +
SAHS).

e Multifactorial no definida.

e Neuromusculares no ELA.

II. Enfermedades con riesgo vital o que precisan >12

horas de ventilacién:

e Neuromusculares con progresion intermedia:
Enfermedad de Duchenne.

e ELA.

e Pacientes con ventilacion a través de traqueos-
tomia.

2) Segun la situacién de control de la ventilacién (A,

B, C, D):

A. Estable en el ultimo afio: sin deterioro clinico ni
gasométrico en las tltimas 2 revisiones ambulato-
rias/ultimo afio. Sin ingresos por descompensa-
cion en los ultimos 2 afios. Cumplimiento correc-
to y buen control de la terapia y de la enfermedad.

B. Estable clinica y gasométricamente en las revi-
siones previas, pero mantiene mal control oximé-
trico/gasométrico (CT90 >30, Sat.O, media
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<85%/insuficiencia respiratoria hipercapnica con
PaCO,>55 mmHg).

C. Ingreso por descompensacion en el ultimo afio.

D. Deterioro gasométrico y clinico en la ultima revi-
sion. Mala/regular tolerancia a VMNI. Fugas ex-
cesivas en software de ventilador. Mala adheren-
cia.

Con estos parametros se pueden clasificar los pacien-
tes en varios grupos y determinar las necesidades asis-
tenciales minimas de seguimiento que pueden estable-
cerse en la situacion actual de pandemia.

Tipo de Situacién de control de la
enfermedad ventilacion
A B C D
1 1A IB IC ID
11 1A 1IB IIC 1ID
I JUIPN 111B Ic 11D

Tabla 1. Categorizacion de pacientes

Sin embargo, queda por tener en cuenta otros aspec-
tos que influyen en la evolucion del paciente y el pronods-
tico, como la situacion de gravedad de la patologia de
base, la confluencia de varias enfermedades, la forma de
presentacion, la edad, el entorno social y la capacidad de
automanejo, la existencia de cuidador cualificado, la
carga de cuidados y, por ultimo, la comorbilidad. Todas
estas caracteristicas del paciente y la enfermedad anaden
una complejidad que impiden una simplificacion de su
manejo, por lo que siempre queda a juicio del médico
responsable, y que conoce al paciente, clasificar final-
mente al mismo en un determinado grupo (figura 1).

» EPOC: clasificacion gravedad segin la GOLD (A,B,C,D)
» Clasificacion de gravedad espirométrica funcional en
alteraciones restrictivas

SHO. Clasificacion segin SAHS asociado: sin
SAHS/SAHS leve-moderado-grave

Sindrome overlap (EPOC + SAHS)

Neuromusculares: ELA: bulbar/espinal; gastrostomia si/no
Precisan oxigenoterapia: nocturna/o también durante el dia
Edad

Situacion funcional y dependencia, situacion cognitiva
Apoyo social. Cuidador

Comorbilidad. Charlson

Figura 1. Otros aspectos que influyen en la evolucion y prondstico

\4
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En la tabla 2 se exponen los diferentes escenarios de
seguimiento propuestos, asi como los datos clinicos més
relevantes y de las exploraciones complementarias a
tener en cuenta.

Para el desarrollo de esta estrategia de optimizacion
ambulatoria de los pacientes con VMD, es esencial con-
tar con el apoyo asistencial de las ETRD, elaborando
protocolos conjuntos para obtener la maxima informa-
cion posible de la situacion de paciente y las medidas
oportunas de ajuste de tratamientos (parametros de los
ventiladores'!, cambios de interfaces, modificacién de
flujo de oxigenoterapia, etc.). La implantaciéon de la
telemedicina mediante la telemonitorizacion!® de los
parametros ventilatorios!! es una medida fundamental
para el mejor control de estos pacientes para los objeti-
vos planteados. Se definen 4 estrategias bdasicas que
deberian realizarse como minimo para el seguimiento del
paciente, segun unos supuestos definidos por el color de
categorizacion del paciente (tabla 3).
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Situacion subjetiva global del paciente

Se encuentra igual que en la Gltima revision

Se encuentra mejor

Se encuentra peor*

Determinar causas:
- Progresion de la enfermedad de base
- Proceso intercurrente: agudizacion:
o Infecciosa

o Otra
- Problemas con la ventilacion:
o Tolerancia
o Adherencia
o Fugas

- Otras
o Aumento de peso

o Descompensacion de insuficiencia cardiaca

o Ajuste inadecuado: asincronias detectadas por el paciente

o Medicacion depresora de centros respiratorios

Sintomatologia especifica:

DATOS EVOLUTIVOS SEGUN SITUACION PREVIA:

Disnea: MRC

Escala MRC

Somnolencia Epworth

Calidad subjetiva de sueflo
Edemas

Cefalea

Ortopnea

Astenia

Tos

Dolor toracico

Tolerancia ventilador

Visita no presencial

Mejor, igual, peor* que en revisién anterior

B. DATOS DE VALORACION OBJETIVA: SE REQUIERE REALIZACION DE PRUEBAS COMPLEMENTARIAS O ACCESO A
LA INFORMACION DEL SOFTWARE DEL VENTILADOR

Visita presencial en:

» Supuesto 3 (ver tabla 3)

» Datos evolutivos* (tras intento inicial de atencion no presencial)

INGRESO PROGRAMADO

» Deterioro

» Agudizacion

» Imposibilidad de control ambulatorio

GAB

Exploracion fisica

OXIMETRIA nocturna

Estado del ventilador

Software ventilador

Ajuste de pardmetros

fugas

Comprobacion de utilizacion. Ajuste de mascarilla. Valoracion de

Educacion utilizacion del ventilador

Poligrafia + VM + Software

IPSG/PG con VM

Tabla 2. Datos para la evaluacion ambulatoria de pacientes con VMNI: clinica (A), datos objetivos (B). (*) determinar causas de deterioro. Valoracion
inicial no presencial, si no identificacion de las causas y/o no es posible su resolucion: visita en consulta/ingreso programado

Supuesto 1 Supuesto 2 Supuesto 3
1A, ITIA, TITA** 1B, IIB, I1IB 1Ic
IC, 1IC ID, 11D, IIID
1D

Individualizacién segun datos de figura 1

Los pacientes fragiles con gran

te social y comorbilidad, se priorizard seguimiento domiciliario

na/software: facilitado por la visita ETRD

dificultad para el desplazamiento, seglin la situacion clinica, sopor-

con datos de oximetria noctur-

Estrategia 1:

tructura y financiacion adecuadas para su viabilidad. No obstante, seria preciso la instauracion
progresiva priorizando situaciones de mayor riesgo. Supuesto 2-3 y tras inicio de VMNI los prime-

ros 6 meses

Llamada telefénica X X X
Videollamada

Estrategia 2:

Oximetria nocturna (*%) X X
Software

Capnografia nocturna

Estrategia 3 X X
Gasometria

Estrategia 4: X
Visita fisica consulta

TELEMONITORIZACION Todos los pacientes se beneficiarian de esta tecnologia si estuviera disponible. Precisa una infraes-

Tabla 3. Escenarios de atencion supuestos a los pacientes segiin los parametros de clasificacion de su situacion clinica
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Por tltimo, se propone un calendario de visitas, que
depende de la enfermedad de base, su progresion y su
estabilidad.

Programacion de visitas: tiempo recomen-
dado:

» En general, en pacientes con estabilidad clinica y
adecuados parametros clinicos, gasométricos y de
ventilacion (sin fugas en registro, IAH residual acep-
table, buena adherencia) de los grupos IA y IIA se
podria realizar visita entre 6 y 12 meses, salvo a peti-
cion de paciente/Médico de Atencion primaria o
ETRD por deterioro.

» Pacientes con enfermedad progresiva (grupo III) o en
resto de grupos si han precisado de un ingreso recien-
te o presentan deterioro significativo (grupos C y D):
se aconseja una valoracion entre 1 y 3 meses, evitan-
do, en la medida de lo posible, visita presencial (es-
trategia 4) al mes, en caso de dificultad significativa
de desplazamiento del paciente si se dispone del resto
de estrategias (1, 2, 3).

» En el resto de los pacientes (grupos IB, IIB) seria
recomendable una valoracion entre 3 y 6 meses.

Consideraciones finales y conclusion:

Es necesario una continuidad asistencial en los pa-
cientes con VMD, por lo que, aunque el protocolo pro-
puesto intenta establecer un minimo de control por parte
de las Unidades de Ventilacion, el contacto estrecho con
Atencion Primaria es basico y, por tanto, las estrategias
asistenciales centradas en el paciente deben tener en
cuenta la posibilidad del trabajo multidisciplinar (ETRD,
Atencion Primaria, Unidades de Ventilacion). El proto-
colo propuesto puede servir de ayuda para elaborar estra-
tegias de control de los pacientes con VMD'®, con las
limitaciones de la falta de trabajos prospectivos que
evaluen los riesgos/beneficios, siendo, por tanto, el juicio
clinico, la experiencia y los medios disponibles los que,
en Ultima instancia, determinen la decision a tomar.
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Recomendaciones para la realizacion de pruebas de funcion pulmonar en la épo-
ca SARS-COV-2 en el ambito de la SOCAMPAR

SOCAMPAR recommendations for performing lung function tests in the SARS-COV-2 era in
the Castilla-La Mancha area
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Resumen:

Recomendaciones para la realizacion de las pruebas de funcion respiratoria en el ambito de Castilla-La Mancha ante la
nueva situacion en la que el virus SARS-COV-2 se encuentra en la sociedad. Establecer la forma de proteger al personal
sanitario y a los pacientes.

Palabras clave: SARS-COV-2; COVID-19; pruebas funcionales respiratorias; espirometria.

Resume:

Recommendations for conducting respiratory function tests in the Castilla-La Mancha area in the new situation in
which the SARS-COV-2 virus is found in society. Establish ways to protect healthcare personnel and patients.
Keywords: SARS-COV-2; COVID-19; respiratory functional tests; spirometry.

Introduccion: mia®, siendo necesario mantener los habitos y medidas
higiénicas, la distancia social de 1,5-2 metros y el uso de

El virus SARS-COV-2 surgi6 en China'. En poco mascarilla quirdrgica.

tiempo, su elevada contagiosidad lo ha convertido en un
virus pandémico que ha afectado a todo el mundo?®. En
Espafia, y en Castilla-La Mancha, la situacion ha sido
especialmente preocupante’. De hecho, en Castilla-La
Mancha ha existido una muy elevada tasa de contagios
entre los profesionales®.

El objetivo de estas recomendaciones es organizar el
funcionamiento de los laboratorios de pruebas funciona-
les, realizadas en el laboratorio (espirometria, PBD, test
de metacolina, FENO, pruebas completas...), con la
maxima seguridad para pacientes y profesionales en esta

. . época tan complicada.
Las pruebas de funcion pulmonar generan aerosoli-

zacion y un alto riesgo de propagacion virica al estar Requisitos:
circulando en la sociedad. En un contexto como el que se
ha sufrido, con una alta prevalencia comunitaria del
virus, es logico que se haya limitado la realizacion de las
pruebas urgentes y no demorables con los mas altos
niveles de precaucion’®. Pero una vez controlado el nu-
mero de ingresos y contagios en nuestra comunidad y la
prevalencia del virus ha disminuido, aunque persiste en
la region, debe de retomarse la realizacion de las pruebas
necesarias para el desarrollo optimo de la actividad asis-
tencial. Cuando la prevalencia del virus se aproxime a
cero, se podra volver a la situacion previa a la pande-

- Espacio minimo de 2.5 x 3 m.

- Dispensadores con solucion hidroalcohélica (UNE
14476) en cada una de las salas.

- Pafiuelos de papel de un solo uso accesibles.

- Ventilacion de las salas independiente al resto de
las tomas del edificio.

- Superficies donde se realicen las pruebas libres de
todo material, que estard guardado, incluso si es
posible, el material como teléfonos, ordenador, etc.,
en un espacio diferente.
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- Filtros antiviricos desechables para espirometros. 3. La pinza nasal debe ser preferiblemente
- Céamara inhalatoria con mascarilla oronasal. desechable.
- Contenedores de residuos. 4. Si hay que realizar mas de una prueba, el pa-
ciente debe permanecer en la sala hasta con-
Desarrollo: cluir todos los procedimientos, no pudiendo
La organizacion deseada y recomendable seria la si- entrar otro paciente.
guiente: 5. Aparataje: se necesita un filtro, a ser posible

o Dia previo a la prueba: desechable, que proteja al aparato con el que

1. Llamada al paciente.

2. Explicacion de la prueba a realizar y de la ne-
cesidad de tomar precauciones por la situacion
vivida y comentarle que debe venir solo o, en
el caso de necesidad, acompanado de una sola
persona.

3. Se le realizan preguntas preseleccionadas
(Anexo I) para descartar sospecha o infeccion
por coronavirus:

= En el caso de sospecha:

- Se demora la prueba.

- Si no es demorable, a juicio del clinico
responsable, realizar una PCR y replan-
tearse la realizacion de la misma en fun-
cion del resultado obtenido en la PCR.

= Si no hay sospecha, se ha pasado la enfer-
medad hace mas de 30 dias o el paciente
presenta 2 PCR negativas (con una separa-
ciéon minima de 24 horas entre ellas) tras la
enfermedad, la prueba se realiza con las in-
dicaciones posteriores.

o Sala de espera: el paciente debe estar solo y con

una separacion minima del resto de ocupantes de
la sala de, al menos, 2 metros de distancia y,
ademas, debe portar en todo momento una masca-
rilla quirargica.

Entrada del paciente: ademas de la mascarilla
quirdrgica ya mencionada, ha de lavarse las ma-
nos a la entrada al laboratorio con solucion hi-
droalcohdlica.

1. Personal: debe recibir al paciente con el
Equipo de Proteccion Individual (EPI) com-
pleto, esto es, mascarilla (minimo FFP2), go-
ro, gafas estancas protectoras o pantalla fa-
cial, guantes de nitrilo y bata o mono resisten-
te a liquidos.

2. Sala: debe ser lo suficientemente amplia para
que exista una separacion con el paciente de,
al menos, 2 metros, debe estar despejada (o
con los objetos recubiertos por plastico) y te-

se realice la prueba de funcion pulmonar. Este
filtro tiene que ser antivirico con capacidad
para detener al SARS-COV-2 (Clase Ila nor-
mativa 93/42/CEE’).

6. El paciente solamente se retirara la mascarilla
para la realizacion la prueba y, al interrumpir-
la, aunque sea so6lo temporalmente, se la debe-
ra de poner nuevamente.

7. Si es necesaria la administracion o realizacion
de prueba broncodilatadora, debe realizarse
con camara espaciadora y mascarilla oronasal
y farmacos en cartucho presurizado MDI.

o Salida de la sala:

1. Se le indica al paciente que tiene que salir por
sus propios medios.

2. Antes de salir debe lavarse las manos para
empujar la puerta o tocar el pomo de la mis-
ma.

o Sala vacia tras la salida del paciente:

1. Limpiar el exterior del aparato con una dilu-
cion de lejia o con alcohol de 70°.

2. Limpieza de los materiales utilizados tales
como camaras espaciadores, aparatos de aero-
soles, etc.

3. Limpieza de todas las superficies con la mis-
ma dilucion.

4. Ventilacion de la habitacion durante un mini-
mo de 15-20 minutos.

5. Retirada del EPI.

6. Se deben tener cubos para residuos y cubos
para el material sucio que hay que esterilizar.
Deben ser de apertura con pedal para no tocar
su superficie.

7. Nuevo EPI para recibir al siguiente paciente.

o Fin de la jornada: realizacion de una limpieza
exhaustiva de toda la sala y su aparataje tras la
conclusion de la jornada y de una adecuada venti-
lacién.

Se asume que:

ner una ventilacion adecuada 1. La puesta y retirada de los EPIs debe realizarse siem-
' pre segun los protocolos y el orden recomendados.
o Enlasala: .
] ) 2. El lavado de manos debe ser frecuente y previo a
1. Intentar situarse siempre a unos 2 metros del cualquier actuacion con la solucién hidroalcoholica.
aciente y siempre por la parte de atras o late- . N .
lr)al al mis}r,no d ep mal; cra E e su fluio de aire al 3. El tiempo en la realizacion de las pruebas aumentara
’ e q ) de forma considerable (30-60 minutos por cada una)
hablar o toser no se dirija al profesional. ara un correcto desarrollo de las mismas
2. Realizar la prueba con el paciente mirando a P i T )
una pared, al suelo o a una superficie que fi- 4. El ntimero de pruebas a realizar disminuira conside-

cilmente sea lavable.
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una mayor inversion en recursos (salas, aparataje) y
personal.
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CASO CLINICO

.Qué puede esconder una artritis de tobillos?
What can an ankle arthritis hide?
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Resumen:

Se presenta el caso de un paciente varon de mediana edad que consulto por dolor articular en tobillos, con eritema no-
doso en miembros inferiores y refractario a tratamiento antiinflamatorio y antibidtico. Se realizé una buena anamnesis y
exploracion fisica que permitio, junto con otras pruebas complementarias, establecer el diagnostico de sarcoidosis agu-
da, cuya evolucion clinica ha sido buena tras inicio de tratamiento corticoideo a dosis bajas.

Palabras clave: sarcoidosis; Lofgren; adenopatias hiliares bilaterales; periartritis de tobillos.

Resume:

We present the case of a middle-aged male patient who consulted for joint pain in the ankles, with erythema nodosum in
the lower limbs and refractory to anti-inflammatory and antibiotic treatment. A good anamnesis and physical examina-
tion were performed, which allowed, together with other complementary tests, to establish the diagnosis of acute sar-
coidosis whose clinical evolution has been good after starting low-dose corticosteroid treatment.

Keywords: sarcoidosis; Lofgren; bilateral hilar lymphadenopathy; ankle periarthritis.

Introduccion: eritema y aumento de temperatura local en dorso y zona
perimaleolar de ambos tobillos, con dolor a la palpacion,
pero con movilidad articular conservada. En la zona
medial de ambas rodillas destacan nodulos eritematosos,
dolorosos, de reciente aparicion.

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica y poco
prevalente en nuestro medio, cuya etiologia es descono-
cida, aunque se caracteriza por el acimulo de células
inflamatorias que forman granulomas epitelioides no
caseificantes'?. Los principales érganos que se ven afec-
tados son ganglios linfaticos y pulmén, pero también
afectan a piel, articulaciones, ojos y sistema reticuloen-
dotelial.

El sindrome de Lofgren se define por la presencia de
adenopatias hiliares pulmonares bilaterales, eritema
nodoso y artralgias, principalmente de grandes articula-
ciones. En general, tiene un curso benigno y autolimita-
do, que contrasta con las formas cronicas, que requieren
uso de corticoides y tienen tendencia a la recidiva’*.

Ante dimero D <500 ng/ml, se realizé eco-doppler de
extremidades inferiores que descartd trombosis venosa
profunda. En la analitica se objetiva elevacion de la PCR
y discreta leucocitosis. Se pauta tratamiento antibiotico y
antiinflamatorio y se revisa en consulta de Reumatologia
que, ante la nula respuesta al tratamiento instaurado,
decide hospitalizacion para completar estudio y manejar
de forma optima el dolor ocasionado por la limitacion
funcional.

Durante el ingreso hospitalario se completa el estudio
etiologico del eritema nodoso, sin observar otras posibles
Observacion clinica: causas. En la analitica sanguinea estan elevados los reac-
tantes de fase aguda y los marcadores tumorales (CEA
4.9 ng/L y CA19.9 43.1 U/mL). No se evidencid hiper-
calcemia, hipercalciuria, hepatitis C ni virus de la inmu-
nodeficiencia humana (VIH). En el estudio inmunologi-
co se detecta positividad para anticoagulante lupico y
anticardiolipina IgM a titulos bajos, siendo el resto de
autoinmunidad negativa. Los valores de ECA se encuen-
tran en rango.

Paciente varon de 54 afios que consulta en el Servicio
de Urgencias por presentar cuadro clinico de semanas de
evolucion consistente en aumento de volumen y tempe-
ratura de ambos tobillos, dolorosos a la palpacion, que le
imposibilita usar su calzado habitual. Es fumador de 20
cig./dia, con antecedentes personales de sindrome meta-
bolico y sindrome antifosfolipido (SAF) analitico de alto
riesgo. Asociado al cuadro clinico refiere rash eritemato-
so en ambos tobillos. Refiere también tos no productiva
de unos meses de evolucion y febricula en los dias pre-
vios. A la exploracion el paciente estd afebril, eupneico
respirando aire ambiente, con saturacion de O, del 98%
y la auscultacion cardiopulmonar es normal. Se constata

Se realiza una radiografia de térax que evidencia un
ensanchamiento mediastinico y, a continuacion, se am-
plia el estudio con una TC toracica que describe linfade-
nopatias mediastino-hiliares. Este hallazgo, junto con el
habito tabaquico y la discreta elevacion de los marcado-
res tumorales, nos lleva a solicitar un PET-TC, que no
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evidencia enfermedad macroscopica maligna. Se realiza
fibrobroncoscopia sin evidenciar lesion endobronquial.
Tanto en el lavado broncoalveolar (BAL) como en el
broncoaspirado no se aislan gérmenes patéogenos (inclu-
ye micobacterias) y las citologias son negativas para
células tumorales. La inmunologia del BAL muestra un
predominio de macréfagos y linfocitos con un cociente
CD4/CD8 1,7. Las pruebas de funcién pulmonar objeti-
van una restriccion leve (FVC 69%) y una difusion den-
tro de la normalidad (DLCO 81%). Se inici6 tratamiento
con corticoides a dosis bajas con buena respuesta tera-
péutica. Posteriormente, se realizo ecobroncoscopia en el
Hospital General de Albacete que evidencio la presencia
de granulomas no necrotizantes.

Discusion:

El cuadro clinico que se ha presentado -eritema no-
doso en extremidades inferiores, periartritis de tobillos y
adenopatias hiliares bilaterales en radiografia de torax-
orienta a un debut de un sindrome de Lofgren, descrito
por Sven Lofgren en 1946. Se trata de una manifestacion
de sarcoidosis aguda que suele cursar con buen prondsti-
co y que no precisa de un diagndstico histopatologico,
siempre y cuando se descarten otras etiologias que simu-
len el cuadro (medicamentosas, neoplasias o procesos
infecciosos)’.

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica
granulomatosa que afecta a poblacion de edad media (35
a 50 afios). Su patogenia es compleja y en ella participan
tanto el sistema inmune innato como el adaptativo®.

En el caso expuesto el sintoma principal del paciente
es la inflamacion dolorosa de tobillos, que se cataloga
como una tumefaccion de los tejidos blandos, no como
una artritis verdadera dada la ausencia de sinovitis arti-
cular a nivel ecografico’. Asi mismo, el paciente relata
una clinica respiratoria inespecifica de meses de evolu-
cién y presenta una disfuncion ventilatoria restrictiva
leve que, junto con los hallazgos del TACAR, nos per-
miten clasificar la afectacion pulmonar como estadio |
segtn la evidencia cientifica disponible?®.

La mayor parte de pacientes diagnosticados de sar-
coidosis pulmonar no precisan tratamiento, pues se trata
de un proceso autolimitado. Sin embargo, cuando existe
clinica extrapulmonar dicha remisiéon es menos frecuen-
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te’. En este caso, dada la sintomatologia y deterioro de la
calidad de vida del paciente en los ultimos meses, y
teniendo en cuenta la refractariedad previa a AINES, se
inicié tratamiento con corticoides a dosis bajas, objeti-
vando buena evolucion.

A modo de conclusion, se considera importante resal-
tar la importancia de una adecuada anamnesis y explora-
cion fisica en el enfoque clinico de pacientes con eritema
nodoso y artralgias, considerando la sarcoidosis (al igual
que su variante el sindrome de Lofgren) en el diagnosti-
co diferencial etiologico a pesar de ser entidades de baja
prevalencia en nuestro pais.

Bibliografia:

1. Lofgren S, Lundback H. The bilateral hilar lym-
phoma syndrome; a study of the relation to tubercu-
losis and sarcoidosis in 212 cases. Acta Med Scand
1952;142:265-73.

2. Petrilla J. Lofgren syndrome: A clinical variant of
sarcoidosis. Hospital Physician. 2002: 40-3.

3. Moore AL. Lofgren’s syndrome and arthritis. J Fam
Pract 1981; 12: 1071-2.

4. Mana J, Gomez-Vaquero C, Montero A. Lofgren’s
syndrome revisited: a study of 186 patients. Am J
Med. 1999; 107: 240-5.

5. Bekir Karakaya, Ylva Kaiser, Coline H. M. van
Moorsel, Johan Grunewald. Lofgren's Syndrome:
Diagnosis, Management, and Disease Pathogenesis.
Semin Respir Crit Care Med 2017; 38(04): 463-476

6. Chen ES, Moller DR. Sarcoidosis scientific progress
and clinical challenges. Nat Rev Rheumatol.
2011;7(8):457-467.2.

7. Le Bras E, Ehrenstein B, Fleck M, Hartung W.
Evaluation of ankle swelling due to Lofgren's syn-
drome: a pilot study using B-mode and power Dop-
pler ultrasonography. Arthritis Care Res (Hoboken)
2014; 66:318.

8. Spagnolo, P., Rossi, G., Trisolini, R., Sverzellati, N.,
Baughman, R.P., and Wells, A.U. Pulmonary sar-
coidosis. Lancet Respir Med. 2018; 6: 389—402.

9. Patompong Ungprasert, Jay H and Eric L. Matteson.
Clinical Manifestations, Diagnosis, and Treatment
of Sarcoidosis Mayo Clin Proc Inn Qual Out
2019;3(3):358-375.



Rev SOCAMPAR.2020,5(2):53-55 ISSN: 2529-9859

CASO CLINICO

Masa pulmonar y enfermedad de Crohn: una asociacion muy infrecuente
Lung mass and Crohn’s Disease. A very rare association
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Resumen:

La enfermedad inflamatoria intestinal (EII) se puede asociar a una gran variedad de manifestaciones extraintestinales,
incluyendo las pulmonares, que son las menos frecuentes. Los nédulos pulmonares, y sobre todo si se asocian a una
masa pulmonar, constituyen un hallazgo excepcional en pacientes con enfermedad de Crohn (EC). Se describe el caso
de un paciente de 35 afos con EC en tratamiento con azatioprina, que ingresa en el hospital por un brote agudo de la
enfermedad. En este contexto se detecta una masa y nddulos pulmonares bilaterales. La biopsia quirurgica de la lesion
pulmonar fue descrita como una masa necrobiética secundaria a la EC. Se inicia tratamiento con infliximab con mejoria
de las alteraciones radiologicas. Los procesos inflamatorios necrobioticos deben considerarse en el diagnostico diferen-
cial de las masas y nddulos pulmonares en los pacientes con EC.

Palabras clave: masa pulmonar; ndédulos pulmonares; enfermedad de Crohn; nédulos pulmonares necrobioticos.

Resume:

Inflammatory bowel disease (IBD) can be associated with a wide variety of extraintestinal manifestations, including
pulmonary manifestations that are the least frequent. Pulmonary nodules, and especially if associated with a pulmonary
mass, constitute an exceptional finding in patients with Crohn's disease (CD). The case of a 35-year-old patient with CD
treated with Azathioprine, who is admitted to the hospital due to an acute outbreak of the disease, is described. In this
context, a mass and bilateral nodules are detected. The surgical biopsy of the lung lesion was described as a necrobiotic
mass secondary to CD. Treatment with Infliximab is started with improvement of the radiological alterations. Necrobi-
otic inflammatory processes should be considered in the differential diagnosis of lung masses and nodules in patients
with CD.

Keywords: lung mass; lung nodules; Crohn’s disease; pulmonary necrobiotic nodules.

Introduccion: A la exploracion fisica destaca fiebre de 38,4°C y abdo-
men con zona indurada a la palpacion en FID-
hipogastrio. Murmullo vesicular disminuido en campo
superior y medio del hemitdrax posterior izquierdo, con
auscultacion cardiaca normal. Sin adenopatias ni lesio-
; nes cutaneas. En la analitica destaca Hb. 13 g/dl, leucoci-
enfermedad y el tratamiento usado en estos casos. No tos 5600 (79,3% PMN), activ. protrombina 73% y PCR
obstante, en raras ocasiones se produce una afectacion >90. En la radiografia de torax se evidencia una masa en
pulmonar como manifestacion extraintestinal de la EIL LSI (Figura 1). En la ecografia abdominal, en FID, se
Se presenta el’caso de un paciente con enfermedad de observa un importante aumento de la ecogenicidad de la
Crohn (EC), nédulos y una masa pulmonar asociada a la grasa mesentérica rodeando asas de ileon y la presencia
enfermedad de base, siendo este hallazgo muy infrecuen- de una imagen superficial de contornos irregulares que
te y con muy pocos casos publicados en la literatura. A contiene gas en su interior. Se amplia estudio con TC
destacar lo excepcional de los hallazgos broncoscopicos toraco-abdominal, objetivando una masa en LSI de

encontrados en este paciente. 58x79 mm que engloba y estenosa el bronquio lingular,

La afectacion a nivel respiratorio de un paciente con
enfermedad inflamatoria intestinal (EII) suele deberse
mas frecuentemente a una complicacién infecciosa se-
cundaria a la inmunosupresion que conlleva la propia

Observacién clinica: ademas de nddulos pulmonares satélites distribuidos por
ambos campos pulmonares. No se visualizan adenopatias

Hombre de 35 afios, exfumador, sin alergias conoci- hiliares ni mediastinicas. A nivel abdominal, hallazgos
das, con diagnostico de EC ileocolica con patron perfo- sugestivos de EC activa con afectacion del ileon termi-
rante y fistula perianal, en tratamiento con azatioprina. nal, complicada con abscesos intraabdominales. Se colo-
Consulta por dolor abdominal tipo cdlico en hipogas- ca drenaje en la coleccion de mayor tamafio con catéter
trio y fosa iliaca derecha (FID), asociado a deposiciones de 6 F, obteniendo material serohematico y se remiten

blandas de 6 dias de evolucidn, fiebre de 39°C y tos seca.
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las muestras a anatomia patologica (AP) y a microbiolo-
gia.

Figura 1. (A) Radiografia de torax PA: masa en LSI, en la lingula. B)
Radiografia de torax lateral: atelectasia de la lingula. C) Imagen de la
TC toracica (ventana pulmonar): masa en lingula de 58x79 mm

En la broncoscopia, a nivel del bronquio lingular, se
evidencia ensanchamiento de la carina de division, estre-
chamiento de la luz bronquial lingular en todo su trayec-
to, con la presencia de un tapén mucoso que obstruye
por completo la luz, condicionando atelectasia del mis-
mo, y lesiones blanquecinas con signos inflamatorios de
la mucosa lingular que sangran con facilidad con la tos y
las maniobras broncoscopicas (Figura 2). Con estos
hallazgos se plantea el diagnostico diferencial entre una
neoplasia y un proceso inflamatorio severo localizado a
nivel lingular. El estudio microbiologico (bacterias,
hongos, micobacterias y P. jirovecii) y de AP de las
muestras bronquiales recogidas fueron negativas. Quan-
tiferon y hemocultivos también negativos. En el cultivo
de la coleccion abdominal se aislan E. coli y E. faecalis.
Se realiza entonces una puncion transtoracica de la masa
guiada por TC, obteniendo material necrético y negativo
para células malignas.

Figura 2. Vista endoscopica de la entrada del bronquio lingular (B4 y
BS5), mostrando ensanchamiento de la carina de division,
estrechamiento de la luz bronquial, tapéon mucoso y lesiones
blanquecinas con signos inflamatorios de la mucosa

Ante la falta de diagnostico especifico y la necesidad
de descartar procesos infecciosos poco frecuentes, ya
que se trataba de un paciente inmunodeprimido, se remi-
te al paciente al Servicio de Cirugia Toracica para una
biopsia quirurgica. Se realiz6 una reseccion en cuila de la
lesion, que incluyd un nodulo de 0,4 cm. La AP fue
informada como una masa necrobidtica secundaria a EC
(Figura 3), habiendo descartado sarcoidosis, vasculitis y
patologia infecciosa. Se inicia entonces tratamiento con
infliximab, evidenciando desde la tercera dosis disminu-
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cion de tamafio de la masa, asi como de alguno de los
nodulos.
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Figure 3. Hematoxilina-Eosina de la zona inflamatoria granulomatosa,
mostrando numerosos histiocitos epitelioides y células gigantes
multinucleadas

Durante la evolucidn presenta nuevo episodio de obs-
truccion intestinal que requiere tratamiento quirurgico
con reseccion ileocecal, observando en la pieza operato-
ria linfoma intestinal difuso de células grandes. Fue
valorado por Oncologia, decidiéndose tratamiento con-
servador. Desde entonces sigue revisiones periodicas y
en tratamiento con mesalazina. Actualmente, el paciente
se encuentra sin sintomas respiratorios y con discretas
lesiones residuales en los estudios radiologicos de con-

trol (Figura 4).

!

Figure 4. A) Radiografia de torax PA: distorsion hiliar izquierda, con
atelectasia segmentaria de la lingula. B) Imagen de la TC toracica
(ventana pulmonar): aumento de grosor pseudonodular parahiliar

superior izquierdo de 25x18 mm, con pequeilo neumatocele adyacente

Discusion:

La EII es una enfermedad cronica de origen descono-
cido que afecta principalmente al tracto gastrointestinal.
La EC y la colitis ulcerosa son las dos formas de presen-
tacion. Las manifestaciones extraintestinales se presen-
tan en un 21% y 41 % de los casos e incluyen manifesta-
ciones cutaneas (eritema nodoso, pioderma gangrenoso),
oculares (epiescleritis y uveitis anterior), hepaticas (hi-
gado graso), articular (artropatia axial y periférica), tilce-
ras bucales o trombosis venosa. No obstante, la afecta-
cion pulmonar es muy rara. Es la manifestacion extrain-
testinal menos frecuente y se observa generalmente en
pacientes con colitis ulcerosa, a diferencia de lo que
sucede en el resto de las manifestaciones extraintestina-

les!.

En la patogenia de la EII esta implicada la respuesta
inadecuada y recurrente del sistema inmunitario de la
mucosa, activado por la presencia de la flora luminal
normal en individuos genéticamente predispuestos. His-
tologicamente se observa un infiltrado polimorfonuclear
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y linfocitario con formacion de granulomas, ulceras y
fistulas en la mucosa’®.

Fue en el trabajo realizado por Kraft et al’® en el afio
1976 donde se describid por primera vez la posible rela-
cion entre EII y afectacion pulmonar. Los autores des-
criben a 6 pacientes con EIl y supuracion bronquial
cronica con y sin bronquiectasias. Aunque la verdadera
prevalencia de la afectacion pulmonar en estos casos es
desconocida, muchos investigadores han descrito diver-
sas manifestaciones pulmonares en pacientes afectos de
EIl. Recientemente Cozzi et al* publicaron en el afio
2018 los patrones radiologicos patologicos observados
en el pulmén, donde se describen: via aérea superior:
edema/estenosis glotica y subgldtica, ensanchamien-
to/inflamacion localizada de la traquea; via aérea infe-
rior: bronquiectasias, enfermedad supurativa de la via
aérea, bronquitis aguda y cronica; pequefla via aérea:
panbronquiolitis difusa, bronquiolitis obliterante; parén-
quima pulmonar: neumonia eosinofila, NOC, nodulos
necrobioticos estériles; vasculatura pulmonar: trom-
boembolismo, poliangeitis granulomatosa, vasculitis
pulmonares; pleura: derrame pleural y pericardico entre
otras. Siendo la afectacion de la via aérea la mas preva-
lente (40-63 %).

Los nddulos necrobidticos pulmonares representan
una rara manifestacion extraintestinal de la EC. Histolo-
gicamente estan compuestos de agregados estériles de
células inflamatorias con necrosis. El diagnodstico dife-
rencial es muy amplio y se hace excluyendo otras etiolo-
gias mas frecuentes que los pueden producir; por este
motivo, es obligatorio descartar enfermedades tumorales,
como carcinoma broncogénico o linfomas, y enfermeda-
des infecciosas que pudieran estar relacionadas con el
tratamiento inmunosupresor indicado en estos casos,
como sulfazalasina, mesalazina, metrotexato o fairmacos
anti-TNF, antes de comenzar con la terapia inmunosu-
presora.

Radiologicamente, el diagnostico diferencial en este
caso, donde se presenta una masa pulmonar asociada a
noédulos pulmonares, estd entre el carcinoma broncogé-
nico y linfomas, habiendo descartado razonablemente las
complicaciones infecciosas. Las muestras bronquiales
recogidas mediante broncoscopia y por puncién transto-
racica guiada por TC fueron también todas negativas
para malignidad, resaltando sélo la presencia de signos
inflamatorios y granulomas con necrosis central en algu-
nas muestras. Fue el analisis anatomopatoldgico y mi-
crobiologico de la muestra recogida por videotoracosco-
pia la que finalmente concluye que la masa pulmonar es
necrobidtica y que probablemente se deba a la EC. Pos-
teriormente, la evolucion clinico-radiolégica favorable
del paciente al recibir tratamiento con infliximab (anti-
cuerpo monoclonal contra el factor de necrosis tumoral
alfa [TNFa], indicado en el tratamiento de la EII leve-
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moderada)®, corrobora dicho manejo terapéutico. Aun-
que actualmente el paciente se encuentra en tratamiento
con mesalazina, se suspendi6 infliximab tras unos meses
de tratamiento por considerar que pudo influir en la
aparicion del linfoma intestinal.

En la literatura revisada no existen casos publicados
donde se especifique la afectacion endobronquial por
una masa pulmonar como manifestacion extraintestinal
de la EC®?. En nuestro caso se describe una masa necro-
bidtica asociado a ndédulos pulmonares.

Como conclusion, queremos destacar la extremada
rareza de este caso clinico que aporta como dato novedo-
so la descripcion de la afectacion endobronquial que se
produce en estos casos y que en sus fases iniciales resul-
ta extremadamente dificil de diferenciar de un proceso
neoplasico o infeccioso.
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CASO CLINICO

Pseudoquilotorax en reactivacion tuberculosa
Pseudochylothorax in tuberculose reactivation

Autores: Golfe Bonmati A, Gutiérrez Gonzdlez N, Hurtado Fuentes A, Sanchez Villar C, Callejas Gonzdlez FJ, Garcia Castillo, S

Servicio de Neumologia. Complejo Hospitalario Universitario de Albacete. Albacete

Resumen:

El pseudoquilotorax se define como un derrame pleural de aspecto turbio o lechoso debido a un alto contenido de lipi-
dos y que no esta producido por lesion del conducto toracico, al contrario del quilotérax, cuya incidencia es mucho
mayor.

Presentamos el caso de un hombre de 87 afos que ingresa por infeccion respiratoria y para estudio de derrame pleural,
detectandose en TC toracica derrame pleural bilateral de predominio derecho. Se le realiza una toracocentesis diagnos-
tico-terapéutica guiada por ecografia toracica, observandose un liquido pleural de aspecto lechoso, compatible con
pseudoquilotérax.

Palabras clave: disnea; derrame pleural; toracocentesis; tuberculosis; derrame quiliforme; pseudoquilotérax.

Resume:

Pseudochylothorax is defined as a pleural effusion that is cloudy or milky due to a high lipid content and is not caused
by a thoracic duct injury, unlike the chylothorax, the incidence of which is much greater.

We present the case of an 87-year-old man who is admitted for respiratory infection and for the study of pleural effu-
sion, with a bilateral pleural effusion of the right predominance as the thoracic CT scan detects. A diagnostic-
therapeutic thoracentesis guided by thoracic ultrasound is performed, with a pleural fluid of milky appearance, compati-
ble with pseudochylothorax.

Keywords: dyspnea; pleural effusion; thoracentesis; tuberculosis; chyliform effusion; pseudochylothorax.

Introduccion: pleuritico’. Sin embargo, y en algunos casos, al ser de-
rrames de larga evolucion, algunos pacientes pueden
incluso llegar a estar asintomaticos durante largo tiempo,
con acumulo de cantidades no despreciables de liquido
en la cavidad pleural->>.

El derrame pleural (DP) contintia siendo una de las
enfermedades que, con frecuencia, tiene que abordar el
neumologo o el cirujano toracico en su practica diaria.
Las principales pruebas a realizar para el correcto diag-
noéstico de un DP son tanto la radiografia de torax (con
proyecciones postero-anterior y lateral) como ecografia
toracica, siendo esta ultima una prueba mas sensible y
precisa para detectar y cuantificar el DP. Si se confirma

Para diferenciar el quilotorax del pseudoquilotorax
son utiles los datos clinicos del paciente, ademas de los
datos bioquimicos, que son los que nos daran el diagnos-
tico definitivo’. Los pacientes con quilotérax suelen

la presencia de DP libre, se debe realizar una toracocen- p rese(:intar ) lun’ bP agu do],);n(llenltras quelp a'crlentes clon
tesis diagndstica para estudio bioquimico, microbiologi- pseudoquilotorax sutren ¢ larga evolucion y sucien
co y citolégico del liquido!234 presentar engrosamiento y/o calcificacién pleural. La

presencia de colesterol en el liquido pleural (LP) por
encima de 200 mg/dl es muy sugestiva de pseudoquiloto-
rax!'343,

Dentro de la clasificacion del DP, el quilotorax y el
pseudoquilotorax se incluyen dentro de los derrames
pleurales de aspecto quiloso-lechoso o turbio, debido a

- . . Con respecto a las pruebas complementarias a reali-
una alta concentracion de lipidos en el espacio pleural®. P p P

zar, siempre que persistan dudas acerca del diagnostico,
debe realizarse un estudio de lipoproteinas en liquido
pleural, ya que la presencia de quilomicrones en este
medio es diagndstica de quilotérax, mientras que los
cristales de colesterol son diagndsticos de pseudoquiloto-
rax!**%7 (Figura 1).

El pseudoquilotérax, o también denominado DP qui-
liforme, tiene una incidencia mucho menor que la del
quilotérax y, al contrario que este, no estd producido por
lesion del conducto toracico, siendo sus dos causas mas
frecuentes y las principales que hay que descartar ante
cualquier derrame de caracteristicas quiliformes la artri-
tis reumatoide y la tuberculosis'>4,

La sintomatologia del pseudoquilotérax es idéntica a
la de cualquier derrame pleural, siendo el sintoma mas
comun la disnea de esfuerzo, seguido de tos seca y dolor

56




Rev SOCAMPAR.2020;5(2):56-58

Figura 1. Imagen de microscopia dptica mostrando cristales de coles-
terol, teniendo un aspecto tipico de placas rectangulares con bordes
dentados’

La toracocentesis, ya sea con fines diagndsticos o te-
rapéuticos (evacuadora), suele mejorar la disnea de los
pacientes sintométicos’® y, siempre que el pulmén subya-
cente a la pleura afecta sea funcional, debemos conside-
rar la decorticacion pleural*®. Normalmente, cuando el
paciente se encuentra asintomatico no es necesario reali-
zar ningun tratamiento y se intenta manejar de la forma
mas conservadora posible?. De esta manera, el tratamien-
to debe ser secuencial, tratando las causas subyacentes y
evaluando la necesidad de técnicas intervencionistas o
invasivas, como la pleurodesis o el drenaje toracico®.

A continuacién, por su infrecuencia®, presentamos el
caso de un paciente con diagnostico de pseudoquilotorax
secundario a infeccion por tuberculosis (TBC) pasada,
tratada mediante neumotorax terapéutico en su juventud
y con reactivacion de esta en forma de tuberculosis pleu-
ral.

Observacion clinica:

Varon de 87 afios, exfumador desde hace 40 afios y
bebedor habitual, con antecedentes de infeccion por TBC
a los 20 afios que fue tratada mediante neumotorax tera-
péutico, acude a Urgencias por cuadro clinico de 20 dias
de evolucion consistente en tos con expectoracion blan-
quecina, acompafiandose los 2-3 ultimos dias de sensa-
cion distérmica, autoescucha de sibilantes y disnea pro-
gresiva hasta hacerse de reposo.

A la exploracion fisica se encuentra febril (T* 39°C),
con taquipnea en reposo a 24 rpm y con saturacion de
oxigeno basal de 88%. En la auscultacion pulmonar
destaca hipofonesis y crepitantes en base derecha y ron-
cus bilaterales.

En la analitica se observa leucocitosis de 14760 (N
93.1%, L 2.8%) y en la gasometria arterial basal insufi-
ciencia respiratoria hipoxémica con una pO, de 52.2.

En las pruebas de imagen del térax (Figuras 2 y 3) se
aprecia DP bilateral de predominio derecho, con pérdida
de volumen del hemitérax derecho y tractos fibrocicatri-
ciales en vértice derecho y paquipleuritis calcificada
ipsilateral, con atelectasias laminares en LSD y LM, todo
ello en probable relacién con secuelas de proceso infec-
cioso antiguo, sin observarse adenopatias mediastinicas,
nédulos pulmonares ni condensaciones parenquimatosas.
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Figura 2. Radiografia de torax PA: se aprecia acamulo de liquido
pleural en hemitorax derecho, con borramiento de hemidiafragma y
seno costofrénico derecho. Caracteristica forma de menisco

Figura 3a. TC toracico: zona correspondiente a apex del pulmon
derecho con tractos fibrocicatriciales y atelectasias laminares, corres-
pondientes a probable infeccion tuberculosa pasada

Figura 3b. DP bilateral, destacando campo derecho y con correspon-
diente pérdida de volumen pulmonar en ambos hemitorax

Se realiza toracocentesis diagndstico-terapéutica
guiada por ecografia toracica, extrayéndose aproxima-
damente 300 cc de LP de aspecto lechoso. En el LP
destaca: LDH 1256, colesterol 557, triglicéridos (TG)
337 y ADA 45.4, abundantes cristales de colesterol por
microscopia (todo ello compatible con pseudoquilotérax
secundario a tuberculosis antigua tratada mediante neu-
motorax terapéutico) y muy escasos BAAR en la tincion
de Ziehl Nielsen.

El paciente presenta una buena evolucion clinica du-
rante el ingreso, decidiéndose alta a domicilio a la espera
del cultivo de micobacterias del LP.

Posteriormente, una vez obtenidos los resultados de
forma ambulatoria, se confirma crecimiento de M. tu-
berculosis complex (sensible a todos los fArmacos testa-
dos), por lo que se inicia tratamiento tuberculostatico de
manera ambulatoria con esquema de primera linea (Iso-
niazida Smg/kg + Rifampicina 10mg/kg + Pirazinamida
20mg/kg + Etambutol 20mg/kg durante 2 meses = Iso-
niazida 5mg/kg + Rifampicina 10mg/kg hasta completar
6 meses), con controles periddicos y seguimiento en
CCEE Neumologia.
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El paciente, durante los 6 meses de tratamiento pau-
tado, no presenta complicaciones ni toxicidad asociada al
tratamiento, con buen cumplimiento y respuesta. Tras
dos afios de seguimiento, mantiene buena evolucion,
persistiendo DP derecho crénico leve sin complicacio-
nes.

Discusion:

El pseudoquilotérax comparte con el quilotorax el
aspecto lechoso del LP y se diferencia de ¢l por el bajo
contenido de TG (TG <50 mg/dl) y el elevado nivel de
colesterol (>250 mg/dl). Suelen ser derrames cronicos en
los que, en ocasiones, se pueden visualizar cristales de
colesterol. Como causas mayoritarias de pseudoquiloto-
rax estan la artritis reumatoide y la tuberculosis y su
aparicion estd especialmente aumentada en pacientes
sometidos a neumotorax terapéutico por TBC pulmonar!,
COmo es nuestro caso.

En cuanto al diagnostico de esta entidad, es necesario
la realizacion de una toracocentesis diagnostico-
terapéutica para el analisis del contenido pleural, que
sera el que marque la mayor diferencia entre un derrame
quiloso producido por quilotérax y un derrame quilifor-
me por pseudoquilotérax. Con esta exploracion diagnos-
tica se podra, en primer lugar, aproximar el diagnostico
seglin el aspecto macroscopico del LP y, por otro lado,
confirmar el diagnostico con un estudio microscopico y
analisis de lipidos.

Con respecto al tratamiento, una vez drenado la ma-
yor cantidad de liquido pleural y estabilizado clinica y
hemodindmicamente al paciente, corresponderia tratar la
causa®>*>. En nuestro caso, la principal sospecha es una
reactivacion tuberculosa, para lo cual se realizo cultivo
de micobacterias del LP, que posteriormente confirmé el
diagnostico.

Dado que la tuberculosis pulmonar es una de las cau-
sas mas frecuentes de pseudoquilotérax, algunos autores
recomiendan instaurar tratamiento especifico con tu-
berculostaticos siempre que el paciente tenga historia
sugestiva de tuberculosis y no haya sido tratado nunca®.
En nuestro caso, el paciente no tenia historial de haber
sido tratado previamente con farmacos antituberculosos,
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por lo que se instaur6 el tratamiento de forma ambulato-
ria.

A pesar de que el manejo del pseudoquilotérax no es-
ta bien definido todavia*, en la mayoria de los casos,
estos derrames son benignos, con buen curso clinico
después del drenaje del LP por toracocentesis, pero hay
posibilidades no despreciables de recurrencia'? y algu-
nos estudios nos muestran resultados desfavorables con
respecto al tratamiento invasivo (toracocentesis evacua-
dora, pleurodesis, drenaje toracico u otros*). Nuestro
paciente, como ya se ha comentado anteriormente, pre-
senta evolucion clinica favorable, con un DP de pequeiia
cantidad crénico que no vuelve a producir sintomatolo-
gia y una reactivacion tuberculosa tratada con estrecho
control.
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CASO CLINICO

Quilotorax en linfangioleiomiomatosis y revision de la literatura
Chylothorax in lymphangioleiomyomatosis and literature review

Autores: Sacristin Bou L', Ros Gomez B, Bellido Maldonado A', Orta Caamaiio M', Mata Calderén P!, Bermejo Calvillo N’

IServicio de Neumologia. Hospital General Universitario de Ciudad Real. Ciudad Real
’Unidad Docente de Medicina Familiar y Comunitaria. Hospital General Universitario de Ciudad Real. Ciudad Real

Resumen:

La linfangioleiomiomatosis (LAM) es una enfermedad poco frecuente, con mayor prevalencia en mujeres en edad fértil
y con una amplia variedad de manifestaciones clinicas. Se caracteriza por el crecimiento anomalo de células musculares
lisas atipicas (células LAM) a nivel pulmonar que destruyen progresivamente el tejido pulmonar sano. Puede aparecer
de forma esporadica o asociada a la presencia de otra enfermedad infrecuente; la esclerosis tuberosa (TSC-LAM). Se
expone el caso de una paciente con TSC-LAM que presentd un quilotérax en el contexto de esta enfermedad.

Palabras clave: linfangioleiomiomatosis; esclerosis tuberosa; quilotorax.

Resume:

Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare disease, with a higher prevalence in women of childbearing age and with a
wide variety of clinical manifestations. It is characterized by the abnormal growth of atypical smooth muscle cells
(LAM cells) at the lung level that progressively destroy healthy lung tissue. It can appear sporadically or associated
with the presence of another infrequent disease; tuberous sclerosis (TSC-LAM). The case of a patient with TSC-LAM
who presented a chylothorax in the context of this disease is presented.

Keywords: lymphangioleiomyomatosis; tuberous sclerosis; chylothorax.

Introduccion: renal (embolizacion de aneurismas y pseudoaneurismas
renales por sangrado en 2008 y 2012). No tomaba nin-
gun tratamiento en esos momentos. La paciente referia
unicamente disnea basal grado 2 de la MRC. A la explo-
racion fisica destacan solo los angiolipomas cutaneos. En
la radiografia se observa un patrén intersticial. Las prue-
bas de funcioén pulmonar evidencian un patrén obstructi-
X : ) vo (FEV, 58%) y un descenso moderado de la difusion
temente, de hamartina (TSC1), produciendo una prolife- (KCO 54%). Se solicita tomografia computarizada de

racion de las celul,as musculares lisas mediante 12% codifi- alta resolucién (TCAR) toracica y ecocardiografia ante
cacion de la proteina tuberina, regulada por la via intra- sospecha de TSC- LAM.

celular de sefializacion m-TOR1 (mammalian target of
rapamycin)®. Puede aparecer de forma esporadica o aso-
ciada a la presencia de la esclerosis tuberosa (TSC-
LAM). Las complicaciones mas frecuentes de la LAM
son neumotodrax recidivante (65%), angiolipomas renales
(32%), quilotorax (25%) y hemoptisis (20%), aunque en
la forma de la LAM asociada a ET la aparicion de quilo-
torax es una complicacion mas infrecuente si cabe® y en
este dato radica la rareza e interés del caso que se pre-
senta a continuacion.

La linfangioleiomiomatosis pulmonar (LAM) es una
enfermedad intersticial idiopatica muy infrecuente con
mayor prevalencia en mujeres y un pico de incidencia a
los 35-40 afios'. Tiene su origen en una alteracién gené-
tica de los genes del complejo de la esclerosis tuberosa
(TSC), en especial de tuberina (TSC2) y, menos frecuen-

Pendiente de la realizacion de las pruebas consulta en
el Servicio de Urgencias por aumento brusco de su dis-
nea basal (grado 2 de la MRC), siendo en esos momen-
tos de reposo, sin otra sintomatologia respiratoria acom-
pafiante. La paciente se encuentra hemodindmicamente
estable, normotensa (136/77 mmHg), taquicardica (122
latidos/minuto), afebril y taquipneica (22 rpm), mante-
niendo saturacién de oxigeno de 92% con oxigeno a 2
litros/minuto. En la radiografia simple de térax se obser-
va un hidroneumotoérax derecho (Figura 1). Se coloca un
Observacion clinica: drenaje tordcico sin complicaciones inmediatas y se
obtiene una muestra de liquido pleural de aspecto lecho-
so sugestivo de quilotorax (Figura 2), que posteriormente
confirma el analisis del liquido pleural: hematies
20586/mm?, leucocitos 15808/mm? (segmentados 51%,
linfocitos 49%), glucosa 82 mg/dL, proteinas 4.6 g/dl,
amilasa 64 UI/L, LDH 462 UI/L, ADA 21 UI/L y trigli-
céridos 808 mg/dl.

Paciente mujer de 36 afios con segundo episodio de
neumotorax a tension izquierdo resuelto que se deriva a
CCEE de Neumologia para estudio. No es fumadora y
padece una esclerosis tuberosa sin seguimiento desde
hace afios. Refiere afectacion cerebral (TC y RMN cere-
bral de 2014 con lesiones subependimarias y en intersec-
cién cortico-subcortical y fronto-temporo-parietal) y
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El hidroquilotérax derecho resuelve con drenaje tora-
cico, dieta sin lipidos y suplementos de acidos grasos de
cadena media®.

Figura 2. Control tras colocacion de tubo toracico

—

Figura 3. Abundantes formaciones quisticas compatibles con LAM

—

Durante el ingreso se realiza la TC que objetiva
abundantes formaciones quisticas compatibles con LAM
(Figura 3) y se descarta patologia tumoral subyacente.
En el abdomen destaca la presencia de grandes forma-
ciones heterogéneas en ambos rifiones compatibles con
angiomiolipomas renales y en el segmento 7 hepatico un
angiomiolipoma hepatico. La ecocardiografia detecta
una imagen compatible con un rabdomioma en la por-
cion endocardiaca anterolateral del ventriculo izquierdo
y que engloba también el musculo papilar anterior, que
se confirma mediante RMN cardiaca.
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Con todos estos datos clinico-radiolégicos se diag-
nostica a la paciente de TSC-LAM (esclerosis tuberosa
con afectacion cutanea, cerebral, renal, hepatica y car-
diaca)>® y se valora tratamiento con sirolimus, pero la
paciente prefiere esperar un tiempo. A los 15 dias del
alta consulta de nuevo en Urgencias por dolor lumbar vy,
ante la sospecha de rotura de aneurisma renal, se realiza
TC abdominal donde se aprecia aumento de tamaifio del
aneurisma de mayor tamafio renal derecho y mayor can-
tidad de liquido libre intraperitoneal. Ante descenso de 2
puntos de la hemoglobina, se trasfunden 2 concentrados
de hematies y se traslada para embolizacion selectiva del
aneurisma de mayor tamafio. A la semana del alta con-
sulta nuevamente por dolor en hipocondrio izquierdo. Se
realiza nueva TC sin presencia de nuevo sangrado ab-
dominal y se decide ingreso a cargo de urologia para
observacion y tratamiento analgésico y antibidtico. Pos-
teriormente, presenta nuevo episodio de anemizacion y
fiebre, se realiza nueva TC que pone de manifiesto nue-
vos puntos sangrantes sobre rifion izquierdo y presencia
de pseudoaneurisma sobre rifion derecho, por lo que se
emboliza nuevamente con buena evolucion y alta. Al
mes y medio del alta se revis6 por Neumologia y Urolo-
gia sin nuevas complicaciones y se inici6 sirolimus 10
mg./dia con buena tolerancia. Por el momento, la res-
puesta esta siendo satisfactoria y no ha vuelto a presentar
episodios de hematuria ni neumotérax y las pruebas de
funcién pulmonar han mejorado sin tratamiento bronco-
dilatador (FEV: 73% y KCO 60%). La paciente fue
valorada por Cirugia Toréacica sin considerar indicado,
en esos momentos, pleurodesis quimica y desestimada
por la Unidad de Trasplante Pulmonar por la comorbili-
dad asociada a la ET.

Discusion:

La linfangioleiomiomatosis (LAM) es una enferme-
dad infrecuente y progresiva*. Desde el punto de vista
patologico las células mesenquimaticas fusiformes atipi-
cas de musculo liso, llamadas “células LAM”, tienen una
alta capacidad proliferativa y se acumulan progresiva-
mente en los pulmones y en los vasos linfaticos, dafiando
la via aérea y las estructuras pulmonares. La obstruccion
y rotura de los vasos linfaticos puede provocar quiloto-
rax y la obstruccion de la via aérea un patréon funcional
obstructivo con escasa respuesta al tratamiento broncodi-
latador®. El 35% de los casos presenta neumotorax, que
puede ser recurrente, como en nuestro caso. Durante
largos periodos los pacientes estan asintomaticos y
cuando aparece la clinica sugiere progresion de la en-
fermedad.

En el estudio TCAR la lesion pulmonar mas caracte-
ristica observada son los quistes simples, que suelen ser
multiples, de pared delgada, redondeados y bien defini-
dos, generalmente bilaterales y a menudo no observables
en una radiografia simple de térax inicialmente®’. La
deteccion de niveles elevados del factor endotelial vas-
cular D medido en suero (=800 pg/ml) apoya el diagnos-
tico de LAM en casos dudosos y puede tener utilidad
como método de confirmacion diagnoéstica en pacientes
con alteraciones quisticas caracteristicas de LAM diag-
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nosticadas por TCAR, pero sin afectacion extrapulmo-
nar, con una sensibilidad de 73% y especificidad de
99%, como alternativa previa a la biopsia pulmonar. En
los casos en los que la deteccion del factor endotelial
vascular D no esté disponible o sea negativo esta indica-
da la biopsia pulmonar®. En nuestro caso, el diagnostico
se hizo de acuerdo con los criterios de la ATS del 2017,
una historia clinica compatible con LAM en una paciente
joven de mediana edad con antecedentes de neumotoérax,
junto con las lesiones caracteristicas en TCAR de multi-
ples quistes pulmonares de paredes finas bilaterales y los
siguientes hallazgos: historia clinica y exploracion fisica
compatible con esclerosis tuberosa, presencia de angio-
miolipomas y quilotérax®.

El diagnostico de confirmacion de quilotérax se rea-
liza mediante el analisis del liquido pleural: triglicéridos
>110 mg/dl con colesterol >200 mg/dl, presencia de
quilomicrones y ausencia de cristales de colesterol®.

La evolucion del quilotérax es variable y la actitud
terapéutica varia en funcion de la severidad del caso. El
manejo conservador va enfocado a disminuir el flujo del
quilo para permitir el cierre de los ganglios linfaticos
rotos al reducir el flujo de quilo a través del conducto
toracico. Para ello, la dieta debe estar exenta de triglicé-
ridos de cadena larga que se absorben via intestinal y
estimulan el flujo linfatico. En su lugar se utilizan trigli-
céridos de cadena media, pues se absorben directamente
desde el sistema portal. El tratamiento dietético puede
complementarse con el uso de somatostatina, o de su
analogo octreotido, que disminuye las secreciones gas-
tricas, biliares y pancreaticas y disminuyen la absorcion
de quilo a nivel intestinal®!°,

En casos de derrames de mayor volumen esta indi-
cada la toracocentesis y, si las medidas conservadoras
fracasan, se recurre a técnicas mas agresivas: pleurodesis
quimica, pleurectomia, ligadura del conducto toracico
por toracoscopia o derivacion pleuro-peritoneal®.

El trasplante pulmonar es una opcion terapéutica en
los pacientes con LAM y enfermedad pulmonar terminal,
en la gran mayoria de pacientes trasplantados se encuen-
tra LAM esporadica y menos del 10% corresponde al
complejo TSC-LAM!!. Sin embargo, aunque las diferen-
tes guias no contraindican el trasplante pulmonar en este
ultimo grupo porque se trata de una enfermedad infre-
cuente en que la poca informacion existente procede de
series pequefias'?. Algunos centros la consideran como
una contraindicacion relativa por el riesgo aumentado de
complicaciones intraoperatorias y postquirurgicas (adhe-
rencias pleurales y hemorragia). En nuestro caso, aunque
la paciente no tenia una afectacion funcional grave, pre-
sentaba una evolucién torpida, por lo que se solicitd
valoracién por la Unidad de Trasplante Pulmonar, que la
desestimo por la afectacion multisistémica de la ET que
incrementaba el riesgo de complicaciones y la mortali-
dad asociada'?. El tratamiento con inhibidores de mTOR,
como sirolimus, se ha usado como alternativa terapéutica
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previa al tratamiento invasivo y en nuestro caso ha per-
mitido estabilizar no solo la afectacion pulmonar recupe-
rando funcion pulmonar, sino también, al reducir el
tamafio de los angiomiolipomas, ha evitado que se pro-
duzcan nuevas hemorragias renales.
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