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Compaiiero, jadios!
My mate, Good bye!

Autor: Raul Godoy Mayoral

Escucho con perplejidad en un video a un miembro de
nuestra administracion hablando del buen trato que se nos
da.

Escucho lo preocupados que estan porque estemos
bien y comodos.

Escucho sorprendido que se inquietan por nosotros,
por nuestras condiciones de trabajo.

Escucho asombrado que no van a despedir a ninguno
de nuestros compaiieros, que tienen un proyecto para la
retencion del talento del que se sienten muy orgullosos.

Todo esto lo escucho, cuando acabo de leer la carta de
despedida de un compafiero que, tristemente me cuenta
como, tiene que dejar Castilla La Mancha para irse a un
puesto de trabajo nuevo en la Comunidad de Madrid. Un
compaiiero que ha invertido su tiempo y su sabiduria en
mejorar las condiciones de sus pacientes, en organizar
eventos para dar visibilidad a nuestra especialidad, en for-
mar a compaiieros que utilizaran su saber en nuestra tie-
rra. ..

Este compaiiero no queria irse, pero se ha visto obli-
gado. ;Lo han despedido?, o su equivalente: no le han re-
novado el contrato.

Podemos hablar de residentes que han recibido la
oferta para quedarse tarde y mal. Alguna se ha ido, alguna
otra estd compatibilizando un trabajo precario (jjde
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guardias!!) con una beca. Yo no diria que esto es retener
el talento.

La gente que viene enfadada porque no se les ha con-
siderado, porque se ha tardado mucho en su traslado (mas
de un afio, a pesar de que practicamente estaba resuelto).

Los que no conocian nuestra region y pensaba que
aqui se fomentaba el desarrollo profesional se encuentran
con que, a pesar de que habian oido muchas promesas
electorales, en Castilla La Mancha no hay carrera profe-
sional.

En cuanto a la formacién: somos la comunidad que
menos residentes de neumologia formamos. jMenos que
Extremadura! ;Qué pasa? ;aqui no tenemos buenos hos-
pitales? ;aqui no tenemos capacidad? Tenemos que hacér-
noslo mirar.

LY las condiciones de trabajo? Visitad el hospital de
Albacete.

Hay hospitales sin neumoélogo, neumoélogos al pie de
la jubilacion, y nosotros aqui dejando que unos se nos va-
yan y otros nos den mala prensa (con razon), formando
muy poquitos especialistas y dejandolos ir a nuestras co-
munidades limitrofes.

Tenemos que ponernos las pilas.

Dr. Ratl Godoy Mayoral
Neumologia. Complejo Hospitalario Universitario de Albacete
Presidente de SOCAMPAR
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Prevalencia de AOS y caracteristicas de los pacientes en la consulta de VMNID
en los ultimos 5 afios

Prevalence of OSA and characteristics of patients in the VMNID consultation in the last 5 years

Autores: Carrasco Oliva S', Oliveri F', Agustin F.J', Hidalgo R', Losa A', Godoy R?, Almonacid C'.
!Servicio de Neumologia. Hospital Virgen de la Salud. Toledo.
Servicio de Neumologia. Complejo Hospitalario Universitario de Albacete. Albacete.

Resumen:

Introduccion. El trastorno por apneas obstructivas del suefio (AOS) es una entidad muy prevalente y en continuo aumento
que presenta una gran variabilidad.

Material y métodos. Se presenta un estudio transversal y descriptivo de los 118 pacientes en seguimiento en la consulta
monografica de ventilaciéon mecanica no invasiva domiciliaria (VMNID).

Resultados. Un 76% de los pacientes presentaba diagnostico de AOS de los cuales s6lo un 70% mostraba asociacion con
el sindrome de hipoventilacion obesidad (SHO) y un 63.5% eran pacientes pluripatologicos.

Conclusiones. Existe un aumento de prevalencia de pacientes con diagnostico de AOS y con pluripatologia, pero la
asociacion de AOS-SHO fue inferior a estudios publicados.

Palabras clave: Apnea obstructiva del suefio, prevalencia.

Resume:

Introduction. Obstructive sleep apnea disorder (OSA) is a very prevalent and continuously increasing entity that presents
a great variability.

Material and methods. A cross-sectional and descriptive study of the 118 patients followed up in the non-invasive home
mechanical ventilation monographic consultation (VMNID) is presented.

Results. 76% of the patients had a diagnosis of OSA, of which only 70% showed an association with obesity hypoventi-
lation syndrome (OHS) and 63.5% were multipathological patients.

Conclusions. There is an increased prevalence of patients diagnosed with OSA and polypathological patients, but the
association of OSA-OHS was lower than published studies.

Keywords: Obstructive sleep apnea, prevalence.

Introduccion: 2. Presencia de un indice de apneas-hipopneas ma-
yor o igual a 5/h acompafiando una clinica com-
patible con excesiva somnolencia diurna (ESD),
suefio no reparador, cansancio excesivo, dete-
rioro de la calidad de vida asociada al suefio y/o
la no justificacion por otras causas.

El Documento Espafiol de Consenso defini6 al sin-
drome de apneas e hipopneas del suefio (SAHS) como “un
cuadro de somnolencia excesiva, trastornos cognitivo-
conductuales, respiratorios, cardiacos, metabdlicos o in-
flamatorios secundarios a episodios repetidos de obstruc-
cion de la via aérea superior durante el suefio”!. Estos epi-
sodios se miden con el indice de Apneas-hipopneas de
suefio (IAH) definido como el nimero de apneas (obstruc-
ciones totales) + el numero de hipopneas (obstrucciones
parciales) divididos por las horas de suefio. Un IAH > 5
es considerado como anormal y un IAH > 30 es sindnimo
de SAHS grave). En la ultima actualizacion realizada en
el presente afio® se ha propuesto la reintroduccion del tér-
mino “obstructiva” y eliminar las palabras “hipopnea” y

La heterogeneidad de dicha enfermedad no viene re-
flejada en el consenso no quedando establecidas unas es-
calas validadas ni puntos de corte que clasifiquen la en-
fermedad, no obstante, se recomienda tener en cuenta:
IAH, tiempo con saturacion de oxihemoglobina por de-
bajo del 90%, escala de Epworth, indice de masa corporal
y factores de riesgo o enfermedad cardiovascular®. La pre-
valencia del AOS es muy alta con una gran variabilidad a
nivel mundial y una oscilacion del 4% al 30%?*.

“sindrome” para su simplificacion recomendando la de- El objetivo del presente estudio es valorar las caracte-
nominacion de “apnea obstructiva del suefio” y sus siglas risticas de los pacientes de la consulta monografica de
“AOS”. En este aspecto, se considera AOS cuando se ventilacion mecanica no invasiva domiciliaria de nuestra
cumplan los dos siguientes puntos: unidad en los Gltimos 5 afios.
1. Preseqcia de un indice de apneas-hipopneas ma- Material y métodos:
yor o igual a 15/h, predominando las obstructi-
vas. Se presenta un estudio transversal y descriptivo. Se

analizaron los datos recogidos en las historias clinicas de
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los 118 pacientes con inicio de VMNID y posterior segui-
miento en la consulta monografica desde enero de 2016,
analizandose los datos con el programa estadistico SPSS
24.

Resultados:

Los varones constituian el 54.23% de la muestra. La me-
dia de edad de nuestros pacientes fue de 67.88 afios con
un rango comprendido entre 23 y 92 afios. El indice de
masa corporal (IMC) medio fue de 36.7 kg/m? presen-
tando obesidad (IMC > 30 kg/m?) un 67.77%. Otros valo-
res analizados los comprendian el indice de Charlson,
cuyo valor medio fue de 4.38 puntos; el habito tabaquico
con un 44.06% nunca fumadores, un 15.25% fumadores
activos y un restante 40.67% exfumadores; también se in-
cluy6 si estaban institucionalizados en residencias, tanto
temporales como permanentes, con un resultado positivo
en el 8.62% (Tabla 1).

Edad (afios) 67.88
Peso (kg) 94.21
Talla (m) 1.60
IMC (kg/m?2) 36.7

Tabla 1. Variables obtenidas con medias

Previo a ser incluidos en el programa de VMNID, un 48%
tenia prescrita oxigenoterapia cronica domiciliaria y un
45.76% de los pacientes utilizaba regularmente un dispo-
sitivo CPAP.

Los diagndsticos principales de los pacientes de la con-
sulta vienen resumidos en la figura 1.

DIAGNOSTICO PRINCIPAL

B sHo
[ EPOC
MULTIFACTORIAL
[ CIFOESCOLIOSIS
[ NEUROMUSCULARES
I P FRENICA
AOS

Figura 1. Diagnosticos principales. SHO: sindrome de hipoventilacion
obesidad. EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva cronica. P. Frénica:
paralisis frénica. AOS: apneas obstructivas del suefio

En este estudio también se recogieron las comorbilidades
respiratorias de los pacientes dejandolas resumidas en la
figura 2
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COMORBILIDADES

BRONQUIECTASIAS

EPOC SHO A0S NMS P FRENICA MULTIFACTORIAL

Figura 2. Comorbilidades con repercusion respiratoria asociadas.
EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva cronica. SHO: sindrome hi-
poventilacién obesidad. AOS: apneas obstructivas del suefio. NMS:
neuromusculares. P. Frénica: paralisis frénica. Multifactorial: aquellos
pacientes que presentan tres o0 mas enfermedades con repercusion en la
funcién respiratoria

Discusion:

La prevalencia de AOS a nivel mundial es muy ele-
vada, se estima que en Espaia el nimero de pacientes con
un IAH > 5/h es de 9,195.448 personas 'y > 15/h 4,233.728
personas (4). En nuestra muestra, casi el 50% de los pa-
cientes que fueron atendidos inicialmente en las consultas
de VMNID ya recibian tratamiento con CPAP y mas de
las tres cuartas partes estaba diagnosticado de AOS. A su
vez, el nuevo consenso sobre AOS publicado este mismo
afio y la Guia SEPAR de las terapias domiciliarias del pre-
vio (5) nos obliga a replantear a nuestros pacientes y co-
nocer sus caracteristicas para mejorar nuestra calidad asis-
tencial.

Con el paso de los afios el tipo de paciente atendido en
las consultas de VMNID ha cambiado siendo la EPOC y
el SHO el principal grupo de pacientes constiutuyendo
aproximadamente un 70% de los pacientes como viene re-
flejado en multiples estudios a nivel nacional (6) e inter-
nacional (7). Nuestra muestra se asemeja a los datos de
los estudios publicados constituyendo entre ambas entida-
des por solitario un 60% de los diagnosticos principales,
no obstante, cabe destacar que a la hora del analisis por
patologia, la entidad mas prevalente era el AOS con mas
de las tres cuartas partes de los sujetos, un 25% mas que
el SHO y mas del doble que el EPOC. Sin embargo, el
63% de los pacientes presentaban tres 0 mas comorbilida-
des asociadas y, dentro de estas, las entidades mas rela-
cionadas fueron el SHO y el AOS con total del 70% de los
pacientes siendo, a su vez, la tinica indicacion de VMNID
con nivel de evidencia 1A en aquellos que presenten un
AOS grave (5). Esta asociacion SHO-AOS en otros estu-
dios supone un 90% de los pacientes en VMNID (8) no
obstante, en nuestro estudio es ligeramente inferior, esto
puede deberse a las multiples comorbilidades asociadas, a
la poblacién mas envejecida o al aumento de los diagnos-
ticos entre otras cuestiones que requeriran mas estudios.
En cuanto al EPOC y a las enfermedades neuromuscula-
res no encontramos diferencias significativas en relacion
a las prevalencias de otros estudios.

Como conclusion, en nuestro estudio encontramos un
aumento de la prevalencia del paciente con diagndstico de
AOS vy pluripatologico con respecto los estudios de pre-
valencia hasta la fecha lo que dificulta la eleccion de tra-
tamiento Optimo, requiriendo una individualizacion del
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paciente mas selectiva y especializacion en el ambito de
la VMNID.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningun conflicto de in-
tereses en relacion con este articulo.
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REVISION

Terapia de alto flujo con canula nasal en insuficiencia respiratoria hipercapnica
High flow nasal cannula therapy in hypercapnic respiratory failure

Autores: Garcia Castillo S, Alcaraz Barcelona M, Olivares Mendoza MA, Chiriboga Sanchez JG, Garrido Solvez M, Ceballos Romero JC

Servicio de Neumologia. Complejo Hospitalario Universitario de Albacete. Albacete

Resumen:

La insuficiencia respiratoria hipercapnica se caracteriza por niveles elevados de dioxido de carbono en sangre debido a
una ventilacion alveolar insuficiente, con causas como EPOC, enfermedades neuromusculares y cardiacas. La terapia de
alto flujo administra aire y oxigeno a través de una canula nasal a altos flujos, ofreciendo beneficios como el lavado del
COz del espacio muerto anatomico, reduccion del trabajo respiratorio, mejora del intercambio gaseoso y humidificacion
del aire.

Existen estudios que han demostrado la eficacia de la TAFCN en pacientes con IRH: reduce la PaCO: y mejora la oxi-
genacion comparada con el oxigeno convencional y la VMNI, respectivamente, mejora los gases arteriales y reduce la
intubacion en pacientes con agudizacion de EPOC.

Las ventajas de la TAFCN incluyen mayor confort y tolerancia, reduccion de complicaciones y facilidad de uso. Sin
embargo, presenta limitaciones en casos de hipercapnia grave y requiere, idealmente, monitorizacion continua. Las
guias clinicas de la ATS y ERS recomiendan la TAF para IRH leve-moderada, especialmente en pacientes que no tole-
ran la VMNIL

Se han observado mejoras significativas en pacientes con EPOC e insuficiencia cardiaca tratados con TAFCN, evitando
la VMI. La investigacion futura se centra en personalizar la TAFCN y desarrollar dispositivos mas portatiles para su uso
en diferentes entornos. Es necesario realizar mas estudios para optimizar su uso y definir mejor sus indicaciones.

Keywords: insuficiencia respiratoria; hipercapnia; terapia de alto flujo con cénula nasal.

Resume:

Hypercapnic respiratory failure is characterized by elevated levels of carbon dioxide in the blood due to insufficient
alveolar ventilation, with causes such as COPD, neuromuscular and cardiac diseases. High flow therapy delivers air and
oxygen through a nasal cannula at high flows, offering benefits such as flushing CO2 from anatomical dead space,
reducing the work of breathing, improving gas exchange, and air humidification.

There are studies that have demonstrated the effectiveness of TAFCN in patients with IRH: it reduces PaCO2 and
improves oxygenation compared to conventional oxygen and NIMV, respectively, improves arterial blood gases and
reduces intubation in patients with exacerbation of COPD.

The advantages of TAFCN include increased comfort and tolerance, reduced complications, and ease of use. However,
it has limitations in cases of severe hypercapnia and ideally requires continuous monitoring. The ATS and ERS clinical
guidelines recommend TAF for mild-moderate IRH, especially in patients who do not tolerate NIV.

Significant improvements have been observed in patients with COPD and heart failure treated with TAFCN, avoiding
IMV. Future research focuses on customizing the TAFCN and developing more portable devices for use in different
settings. More studies are necessary to optimize its use and better define its indications..

Keywords: respiratory failure; hypercapnia; High flow nasal cannula therapy.

Introduccion: vadora, ofreciendo beneficios como una mejor oxigena-
cién y comodidad para el paciente. Este trabajo revisa la
evidencia reciente sobre la efectividad y los mecanismos
de accion de la TAFCN en la insuficiencia respiratoria
hipercapnica.

La insuficiencia respiratoria hipercapnica (IRH) se
caracteriza por una elevacion de los niveles de dioxido
de carbono (CO2) en la sangre, generalmente asociada a
hipoventilacion. Es una condicion frecuente en pacientes
con enfermedades cronicas como la enfermedad pulmo-
nar obstructiva cronica (EPOC) y la insuficiencia cardia-
ca congestiva. Tradicionalmente, el tratamiento ha im-
plicado el uso de ventilacion mecénica no invasiva
(VMNI). Sin embargo, la terapia de alto flujo con canula
nasal (TAFCN) ha emergido como una alternativa inno-

La IRH representa un desafio significativo en el ma-
nejo de pacientes con enfermedades respiratorias croni-
cas y agudas. La VMNI ha sido el estandar para el trata-
miento de esta condicion, pero su tolerancia y eficacia
pueden estar limitadas por la incomodidad de las masca-
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ras, la necesidad de monitorizacion constante y la poten-
cial necesidad de intubacion invasiva en casos graves.

En este contexto, la TAFCN ha emergido como una
alternativa prometedora. El propdsito de este trabajo es
revisar la evidencia clinica que respalda el uso de la
TAFCN en la IRH, comparandolo con métodos tradicio-
nales como la oxigenoterapia convencional y la VMNI.
A través de esta revision, buscamos clarificar los benefi-
cios potenciales, las limitaciones y las areas que requie-
ren mas investigacion para optimizar el manejo de pa-
cientes con esta condicion.

Fundamentos fisiologicos de la TAFCN:

La TAFCN es una modalidad de soporte respiratorio
no invasivo (SRNI) que administra una mezcla de aire y
oxigeno (O») a través de una canula nasal. Proporciona
aire humidificado y calentado a un flujo alto, lo que
permite la entrega de Oz a flujos de hasta 60-70 litros por
minuto (Ipm).

Mecanismos de acciéon':

Los mecanismos de accion de la TAFCN incluyen la
reduccion del espacio muerto anatéomico, el aumento de
la fraccion inspiratoria de oxigeno (FiOz) y la generacion
de presion positiva en la via aérea. Estos efectos contri-
buyen a una mejora en el intercambio gaseoso y a una
disminucion del esfuerzo respiratorio. A diferencia de la
oxigenoterapia convencional, la TAFCN proporciona
varios beneficios fisiologicos, entre los que se incluyen:

Lavado del dioxido de carbono (CO:) del espacio muer-
to anatomico. la TAFCN puede disminuir el espacio
muerto fisioldgico, promoviendo una ventilacion alveo-
lar mas eficiente. La alta tasa de flujo ayuda a reducir la
reinhalacion de CO: al eliminar el aire exhalado del
espacio muerto anatomico en las vias aéreas superiores.
Esto resulta en una eliminaciéon mas efectiva del COs-,
con la consiguiente reduccion de la hipercapnia.

Reduccion del trabajo respiratorio. la TAFCN disminu-
ye la resistencia en las vias respiratorias y facilita una
respiracion mas eficiente?.

Mejora del intercambio gaseoso. la TAFCN proporciona
una FiO2 mas precisa y estable, mejorando la oxigena-
cion arterial sin necesidad de dispositivos mas invasivos.

Presion positiva en la via aérea. 1a TAFCN genera una
presion positiva en las vias respiratorias durante la espi-
racion, similar a la CPAP (Continuous Positive Airway
Pressure), 1o que ayuda a mantener las vias aéreas abier-
tas y a mejorar la ventilacion alveolar.

Humidificacion y calentamiento del aire. el aire humidi-
ficado y calentado reduce la resistencia de las vias respi-
ratorias y la mucosa, lo que reduce la sequedad de las
vias respiratorias, mejorando el confort del paciente y a
tolerancia a la terapia.

Indicaciones y contraindicaciones:
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La mayor indicacion de la TAFCN se encuentra en
los pacientes con insuficiencia respiratoria hipoxémica,
pera también esta indicada en pacientes con IRH que
puedan beneficiarse de la reduccion del espacio muerto y
la presion positiva leve, sin necesidad de una interfaz tan
compleja como la utilizada en VMNI. No obstante, no es
adecuada en situaciones donde se requiere un control
preciso de la ventilacion o en paciente con apnea central
grave.

Consideraciones de implementacion:

Configuracion del dispositivo. La TAFCN requiere una
configuracion adecuada del flujo y la FiO2 para asegurar
una entrega efectiva y comoda.

Monitorizacion del paciente. Es crucial monitorizar
parametros clinicos como la saturaciéon de oxigeno
(Sat.02), niveles de CO2 y signos de fatiga respiratoria
para ajustar la terapia segun sea necesario.

Capacitacion del personal. La implementacion exitosa
de la TAFCN depende de la capacitacion del personal
clinico para manejar y ajustar el dispositivo.

Ventajas de la TAFCN:

Mayor confort y tolerancia del paciente. La canula nasal
es menos invasiva y mejor tolerada en comparacion con
las mascarillas necesarias para la VMNI.

Reduccion de complicaciones. Menor incidencia de
ulceras por presion, sequedad de las mucosas y baro-
trauma.

Facilidad de uso. Es mas sencilla de aplicar y ajustar, lo
que facilita su uso en diversos entornos clinicos.

Limitaciones de la TAFCN:

Eficacia limitada en hipercapnia severa. En pacientes
con hipercapnia severa o que requieren altos niveles de
presion inspiratoria, puede no ser suficiente.

Disponibilidad y coste. Requiere equipos especificos y
puede ser mas costosa en comparacion con la oxigenote-
rapia convencional. Puede que no esté disponible en
todos los centros debido a los costes iniciales de equi-
pamiento y mantenimiento.

Necesidad de monitorizacion continua. La aplicacion de
TAFCN requiere, idealmente, una monitorizacion cons-
tante para ajustar el flujo y la FiO2 segun las necesidades
del paciente.

Aplicaciones clinicas y consideraciones prac-
ticas

Seleccion de pacientes. La seleccion adecuada de pacien-
tes es crucial para maximizar los beneficios de la
TAFCN. Es particularmente beneficioso para pacientes
con hipercapnia moderada, donde la VMNI podria no ser
bien tolerada. La capacidad de la TAFCN para propor-
cionar alivio de la disnea y mejorar la oxigenacion sin
los desafios de la VMNI lo hace adecuado para pacientes
con comorbilidades graves que pueden tener un riesgo
elevado con otros métodos de soporte respiratorio.
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Monitorizacion y ajustes. La monitorizacién continua es
esencial para evaluar la efectividad de la TAFCN. Los
ajustes en el flujo de aire y la FiO: deben realizarse en
respuesta a la Sat.02 del paciente y los niveles de COs.
La tolerancia del paciente a la terapia también debe ser
evaluada y en casos donde la TAFCN no proporciona la
mejora esperada, se debe considerar la transiciéon a mé-
todos mas invasivos.

Complicaciones y manejo. Aunque la TAFCN es gene-
ralmente bien tolerada, pueden surgir complicaciones
como la sequedad nasal, el sangrado nasal y el riesgo de
neumotorax en casos graves. La humidificacion adecua-
da y el ajuste de flujo pueden mitigar algunos de estas
complicaciones. Es crucial capacitar al personal en el
manejo de estas complicaciones y en la optimizacion de
la terapia.

Aplicaciones clinicas. Las guias clinicas de la ATS
(American Thoracic Society) y ERS la (European Respi-
ratory Society) recomiendan la TAFCN como una op-
cion viable para el manejo de pacientes con IRH leve-
moderada, especialmente en aquellos que no toleran
adecuadamente la VMNI. Los protocolos clinicos sugie-
ren iniciar la TAFCN con un flujo de 30-40 lpm y ajustar
segun la respuesta del paciente, monitorizando constan-
temente los parametros de gases arteriales, la clinica y el
confort del paciente.

Evidencia cientifica (Tabla 1):

Varios estudios han analizado la eficacia de la
TAFCN en pacientes con IRH. En un estudio observa-
cional de Roca et al.3 (2010) que evalud el uso de la
TAFCN en pacientes con exacerbacion de EPOC, los
pacientes tratados con TAFCN mostraron una mejora
significativa en los parametros de gases arteriales y una
reduccion en las tasas de intubacion en comparacion con
los métodos tradicionales.

Maggiore et al* (2014) compararon la TAFCN con
la oxigenoterapia convencional en pacientes con IRH.
Los resultados mostraron que la TAFCN redujo signifi-
cativamente los niveles de PaCO2 en comparacion con el
02 convencional, mejorando también la oxigenacion y
reduciendo la necesidad de intubacion.

Un estudio de cohorte de pacientes con insuficiencia
respiratoria hipercapnica cronica de Storgaard et al’®
(2018) mostré que la TAFCN mejora de forma sostenida
la calidad de vida de los pacientes y reduce las exacerba-
ciones. Este estudio sugiere que la TAFCN puede ser
beneficiosa a largo plazo en el manejo de la hipercapnia
cronica.

En un estudio observacional de Lodeserto et al®
(2018) se encontré que la TAFCN mejora significativa-
mente los parametros ventilatorios y la oxigenacion en
pacientes con IRH, con mejor tolerancia de la terapia en
comparacion con la VMNI

Otros estudios han evaluado la efectividad de la
TAFCN en pacientes con EPOC. En una revision siste-
matica, Lee et al.” (2017) encontraron que la TAFCN
mejora la oxigenacion y la comodidad del paciente en
comparacion con la VMNI. Ademas, Rittayamai et al.®
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(2016) reportaron que la TAFCN es tan eficaz como la
VMNI en reducir la hipercapnia en pacientes con EPOC
agudizada.

En un ensayo controlado de Frat et al® (2015), la
TAFCN redujo significativamente la necesidad de intu-
bacion en pacientes con insuficiencia respiratoria hipo-
xémica aguda comparada con la oxigenoterapia conven-
cional y la VMNI. Aunque el foco fue la hipoxemia, los
resultados indicaron que la TAFCN era tan efectiva
como la VMNI en la reduccion de la hipercapnia y mejo-
raba la comodidad del paciente.

Grieco et al.'® (2021) realizaron un ensayo clinico
que compard la TAFCN con VMNI en pacientes con
insuficiencia respiratoria aguda hipoxémica. Los resulta-
dos mostraron que la TAFCN redujo la necesidad de
intubacion y mejord la comodidad del paciente, sin com-
prometer la eficacia en la reduccion de la hipercapnia,
sugiriendo beneficios potenciales también en la hiper-
capnia.

Mauri et al.'! (2022) demostraron que la TAFCN no
solo mejora la oxigenacion, sino que también reduce
significativamente la disnea, el trabajo respiratorio y la
hipercapnia en pacientes con agudizaciones de EPOC.
Estos hallazgos son consistentes con estudios previos
que sugieren que la presion positiva proporcionada por la
TAFCN alivia el esfuerzo respiratorio y mejora la venti-
lacion. Esto demuestra la eficacia de la TAFCN en con-
diciones hipercapnicas.

Futuras direcciones e investigacion:

La investigacion futura se enfoca en la optimizacion
de la TAFCN mediante la personalizacion del flujo y la
mezcla de gases para satisfacer las necesidades especifi-
cas de cada paciente. Ademas, se estan desarrollando
dispositivos mas compactos y portatiles para facilitar el
uso de la terapia en diversos entornos, incluidos los
cuidados domiciliarios. Estudios adicionales estan explo-
rando la efectividad de la TAFCN en diversas poblacio-
nes de pacientes, como aquellos con enfermedades neu-
romusculares y postoperatorios. A pesar de los benefi-
cios demostrados de la TAFCN, hay areas que requieren
mas investigacion.

Conclusiones:

La TAFCN se ha establecido como una herramienta
valiosa en el manejo de la IRH, especialmente en pacien-
tes con EPOC y otras condiciones cronicas. Su capaci-
dad para mejorar la oxigenacion, reducir el trabajo respi-
ratorio y ofrecer un mayor confort al paciente lo posicio-
na como una alternativa eficaz y menos invasiva a la
VMNI y con menos complicaciones. La evidencia clini-
ca sugiere que, con una seleccion adecuada de pacientes
y una monitorizacion continua, la TAFCN puede mejorar
los resultados clinicos y la calidad de vida de los pacien-
tes con IRH. Sin embargo, es fundamental continuar
investigando para definir mejor sus indicaciones, optimi-
zar su uso en diversas poblaciones de pacientes, com-
prender mejor sus beneficios a largo plazo y evaluar su
coste-efectividad a largo plazo.
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CASO CLINICO

Neumonitis aguda secundaria al tratamiento con pembrolizumab
Acute pneumonitis secondary to treatment with pembrolizumab

Autores: Ruiz Ramirez, F', Orta Caamario, M.
!Servicio de Oncologia Médica. Hospital General Universitario de Ciudad Real.
Servicio de Neumologia. Hospital General Universitario de Ciudad Real.

Resumen:

Varoén de 72 afios fumador activo (indice paquetes-afio de 60), diagnosticado de melanoma nodular localizado en espalda
en 2018, con afectacion ganglionar en octubre de 2021. Se le realiza linfadenectomia axilar derecha y comienza con
pembrolizumab (diciembre de 2021 - mayo de 2022), suspendido por toxicidad, con tltimo PET-TC libre de enfermedad.
Acude a urgencias por disnea, tos seca, debilidad y cansancio. Ante la sospecha de infeccion respiratoria no condensante
e insuficiencia respiratoria aguda secundaria, se ingresa en Medicina Interna.

Palabras clave: pembrolizumab, neumonitis, insuficiencia respiratoria, melanoma.
Resume:

72-year-old male active smoker (pack-year index of 60), diagnosed with localized nodular melanoma on the back in 2018,
with lymph node involvement in October 2021. Right axillary lymphadenectomy was performed and treated with pem-
brolizumab (since December 2021 to May 2022), suspended due to toxicity, with the last PET-CT free of disease. He
went to the emergency room due to dyspnea, dry cough, weakness and tiredness. Given the suspicion of non-condensing
respiratory infection and secondary acute respiratory failure, admission to Internal Medicine was decided.

Keywords: pembrolizumab, pneumonitis, respiratory failure, melanoma.

Introduccion: La radiografia de torax realizada en urgencias fue ano-
dina. Dada la evolucion torpida, se solicité nueva radio-
grafia de torax donde se visualizaron infiltrados pulmona-
res bilaterales.

Los inhibidores de puntos de control inmunitarios
(ICT) son anticuerpos inmunomoduladores utilizados para
mejorar el sistema inmunitario. Encontramos el receptor
de muerte celular programada 1 y el ligando 1 de muerte
celular programada. Disponemos de varios farmacos, di-
rigidos contra PD-1 y contra PD-L1. Pese a los importan-
tes beneficios clinicos, los ICI estan asociados con un es-
pectro unico de efectos secundarios.

Observacion clinica:

En urgencias se realizd un hemograma que mostraba
leucocitosis a expensas de neutrofilia. En planta, satura-
cion de oxigeno con gafas nasales a 2 litros por minuto de
95%. Se amplié analitica con serologias y anticuepos,
todo negativo.

Figura 2. TC de torax: infiltrados pulmonares bilaterales en mosaico,
con engrosamientos septales interlobulillares

Se inici6 tratamiento con levofloxacino y posterior-
mente se afiadio ceftriaxona ante evolucion torpida. Se
realizé una TC de térax donde se objetivaron multiples
adenopatias y un patrén intersticial en vidrio esmerilado
central bilateral en mosaico, asi como un PET-TC, donde
no existia malignidad desde el punto de vista metabolico
y una fibrobroncoscopia, en la unidad de cuidados inten-
sivos (UCI) por deterioro clinico y radiolégico, que fue
normal. Se decidié mantener en UCI para soporte respira-
torio. Ademas, se amplid espectro antimicrobiano con pi-
peracilina-tazobactam, vancomicina y metronidazol. Se
traslad6 a planta de Neumologia, donde no presenté me-
joria pese al tratamiento, precisando mascarilla reservorio
a 15 litros por minuto, con saturaciones entorno al 85% y
empeoramiento de los infiltrados pulmonares bilaterales.

Figura L:infiltrados pulmonares bilaterales, de predominio derecho
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Rehistoriando al paciente, el inicio de sintomas fue tras la
ultima pauta de tratamiento de pembrolizumab en mayo
de 2022. Por ello, el diagnostico mas probable fue de neu-
monitis aguda secundaria a pembrolizumab. Se inicio tra-
tamiento corticoideo con 3 bolos iniciales de 250 miligra-
mos de metilprednisolona y posteriormente metilpre-
dnisolona 1 miligramo/kilo/dia (mg/kg/dia), con res-
puesta clinica y radioldgica favorable y se suspendio el
tratamiento con pembrolizumab permanentemente. Se
procedi6 al alta con persistencia de insuficiencia respira-
toria, mejoria auscultatoria y radioldgica y manteniendo
al alta tratamiento corticoideo en pauta descendente y se-
guimiento posterior.

Discusion:

La neumonitis por inmunoterapia es un evento ad-
verso poco frecuente (5% de prevalencia), siendo mas fre-
cuente en pacientes con antecedentes de radiacion tora-
cica, fumadores y asmaticos, asi como en mujeres con res-
pecto a hombres. Puede ser clinicamente grave, aunque es
poco incidente y la mayoria de los eventos son de bajo
grado y mejoran o se resuelven con suspension de inmu-
noterapia o con tratamiento inmunosupresor’. La presen-
tacion clinica y radiologica es inespecifica, siendo la dis-
nea (53%) y la tos (35%)!, asi como la neumonia organi-
zada critogénica (NOC)?, respectivamente, lo mas carac-
teristico. Hay diversos grados de neumonitis; en los gra-
dos 3-4 el paciente presentara sintomas severos, por lo que
debe ingresar, suspender de forma permanente el trata-
miento y pautar corticoides!? (1-2 mg/kg/dia con poste-
rior pauta descendente), que deben reducirse en 4-6 sema-
nas. Algunos casos refractarios pueden requerir inflixi-
mab u otra terapia inmunosupresora’. Las reacciones ad-
versas inmunomediadas asocian mejor respuesta a la in-
munoterapia, siendo mas fuerte en pacientes con manifes-
taciones  radiologicas de  reacciones  adversas
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inmunomediadas®. Pembrolizumab (Keytruda®) es un an-
ticuerpo monoclonal humanizado, que se une al receptor
de la muerte celular programada 1 (PD-1) y bloquea su
interaccion con los ligandos PD-L1 y PD-L2. En monote-
rapia estd indicado, entre otros, para el tratamiento adyu-
vante en melanoma estadio IIB, IIC o III que hayan sido
sometidos a reseccion completa, asi como para otro tipo
de canceres. Debe mantenerse hasta progresion de la en-
fermedad o toxicidad inaceptable*®. Una de las reacciones
adversas es la neumonitis relacionada con el sistema in-
munitario, con una mediana de tiempo hasta la aparicion
de neumonitis de 3,3 meses®, pudiendo aparecer afios des-
pués de suspenderlo (en el caso de nuestro paciente a los
6 meses).
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Atresia bronquial de localizacion infrecuente diagnosticada en edad adulta. A

proposito de un caso

Rare location bronchial atresia diagnosed in adult age. About a case
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Resumen:

Las malformaciones congénitas con afectacion pulmonar son infrecuentes, encontrandose entre ellas la atresia bronquial.
En la mayoria de casos el diagnéstico es incidental ocasionando sintomatologia en un bajo porcentaje de pacientes.

Palabras clave: atresia bronquial, tomografia computarizada.

Resume:

Congenital malformations with pulmonary involvement are rare, including bronchial atresia. In most cases the diagnosis
is incidental, causing symptoms in a low percentage of patients.

Keywords: bronchial atresia, computed tomography.

Introduccion:

La atresia bronquial es una malformacion congénita
benigna e infrecuente!. Debe estar presente en el diagnds-
tico diferencial de lesiones tumorales e infecciones recu-
rrentes. Suele diagnosticarse en la juventud de forma in-
cidental, siendo la tomografia computarizada la técnica de
eleccion®?. El tratamiento de eleccion es conservador,
realizandose cirugia toracica en aquellos casos sintomati-
cos. Nuestro caso es un raro ejemplo de atresia bronquial,
diagnosticado en una paciente mujer en edad adulta, con
una localizacion infrecuente en 16bulo inferior derecho®.

Observacion clinica:

Mujer de 60 afios, fumadora activa con IPA de 20 paque-
tes/afio. Presenta diagnostico de enfermedad obstructiva
cronica (EPOC) con limitacion cronica al flujo aéreo mo-
derada y apnea obstructiva del suefio moderada. En segui-
miento por neumologia por nodulo pulmonar solitario
desde 2005, con estabilidad clinica y radiologica.

Acudi6 a consultas externas derivada desde atencion pri-
maria con diagnostico de bronquitis aguda con abundante
expectoracion purulenta, realizandose radiografia de to-
rax donde se objetivo lesion nodular ya conocida en 16-
bulo inferior derecho, con minimo aumento con respecto
a previas. Se decidi6 completar estudio con nueva tomo-
grafia computarizada (TC) de téorax IMAGEN 1A) obje-
tivandose nddulo pulmonar ya conocido en segmento pos-
terobasal del 16bulo inferior derecho de 19.5 mm, con pa-
rénquima pulmonar adyacente a dicho nddulo de menor
atenuacion con respecto al resto del parénquima. Con res-
pecto a TC de torax de 2005 (IMAGEN 1B) se objetivo
discreto aumento de tamafio (18 mm) con persistencia de
zona de atenuacion descrita previamente.
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Figura 2. 4: TC de torax de 2023 donde se objetiva nédulo pulmonar

en lobulo inferior derecho de 19.5 mm con tractos pleuroparenquima-

tosos y con drea de atenuacion en parénquima adyacente. B: TC de to-

rax de 2005 con nodulo pulmonar de 18 mm de mismas caracteristicas

que 2023, como primera posibilidad diagnéstica de atresia bronquial
segmentaria.

Tras presentar caso en comité de servicio de radio-
diagnostico, se planted como primera posibilidad diag-
nostica atresia bronquial segmentaria, descartandose etio-
logia tumoral (se realizd broncoscopia en afos previos sin
alteraciones endobronquiales). Tras inicio de tratamiento
antibiodtico la paciente presentd mejoria clinica con dismi-
nucion de expectoracion, decidiéndose seguimiento en
consultas médicas con controles radiologicos anuales.

Discusion:

La atresia bronquial es una anomalia congénita rara y
de etiologia desconocida. Se origina tras el déficit de desa-
rrollo de una seccioén de un bronquio, segmentario o sub-
segmentario, pudiéndose acumular secreciones bronquia-
les y atrapamiento aéreo distal a la lesion'. Por lo general
se diagnostican en la infancia, aunque en algunos casos se
puede alcanzar la edad adulta sin presentar complicacio-
nes, siendo un diagnostico incidental. Predomina el sexo
masculino. La localizacion mas frecuente es el l6bulo
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superior izquierdo!, siendo nuestra paciente un caso raro
por ser mujer, de edad adulta y por localizacion de la le-
sion, en 16bulo inferior derecho.

La dilatacion distal del bronquio origina un bronco-
cele, de forma redondeada o dedo de guante??, pudiendo
cambiar de tamafio dependiendo de la acumulacion de
moco. Esto pudo haber sido lo que ocurrié en nuestro
caso, motivado por la infeccion respiratoria que presento
la paciente, originandose la diferencia de tamafio entre los
TC de torax de 2005 y 2023 (imagen 1). El diagnostico
diferencial se debe realizar con malformaciones vascula-
res, impactacion de secreciones o patologia tumoral.

Los alveolos distales a dicha anomalia se ventilan gra-
cias a los poros de Kohn y canales de Lambert, presen-
tando secundariamente zonas perilesionales de atenuacion
o hiperinsuflacién pulmonar?®, También se puede presen-
tar como una zona de hipoperfusion pulmonar por vaso-
constriccion hipoxica®*?. En nuestro caso estas alteracio-
nes estaban ya presentes desde el momento del diagnos-
tico en 2005 (imagen 1B).

La TC de térax juega un papel fundamental en el diag-
néstico y seguimiento, de esta y otras malformaciones
congénitas pulmonares?. La broncoscopia es util para des-
cartar lesiones malignas, aunque en la mitad de los casos
no es posible identificar el bronquio afectado por esta ano-
malia, como ocurrié en nuestro paciente.

En los casos con diagndstico incidental sin clinica, el
tratamiento de eleccion es la vigilancia y seguimiento.
Solo en aquellos casos que presenten hemoptisis, en los
que no se pueda excluir lesiones malignas o infecciones
respiratorias de repeticion se recomienda la cirugia tora-
cica*. La técnica de eleccion es la reseccion pulmonar
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segmentaria, ya que se pretende conservar la mayor can-
tidad de parénquima pulmonar sano al tratarse en la gran
mayoria de los casos de pacientes jovenes®.

En conclusion, el diagndstico en edad adulta de una
atresia bronquial es excepcional, llegando a ser mas raro
si se realiza en una mujer. En la gran mayoria de casos el
hallazgo es incidental sin necesidad de instaurar un trata-
miento quirargico definitivo.
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Resumen:

La proteinosis alveolar es una enfermedad rara que se produce por acumulo anormal de lipoproteinas derivadas del sur-
factante pulmonar al interior de los alveolos por un fallo de depuracion de este material por los macrofagos alveolares,
siendo la causa mas frecuente de esta disfuncion la accion bloqueadora producida por anticuerpos antifactor estimulante
de colonias de granulocitos y macréfagos (GM-CSF) lo que puede llegar a producir alteraciones en el intercambio ga-
S€0S0.

A continuacion, presentamos el caso clinico de una mujer de 49 afios que tras acudir al Servicio de Urgencias Hospitala-
rias por cuadro de malestar general, clinica catarral y disnea de minimos esfuerzos, ingresa en Neumologia con test de
antigeno positivo para Gripe B y con una radiografia de térax con infiltrados bilaterales algodonosos e intersticiales
difusos afectando sobre todo a campos medios e inferiores, que ya aparecian en radiografias previas aunque actualmente
mucho mas pronunciados, conduce todo ello a solicitar nuevas pruebas complementarias para llegar al diagnostico defi-
nitivo y poder realizar el tratamiento adecuado.

Palabras clave: Proteinosis Alveolar Pulmonar, Factor Estimulante de Colonias de Granulocitos y Macrofagos, Mol-
gramostin, Enfermedades Pulmonares Intersticiales.

Resume:

Alveolar proteinosis is a rare disease that occurs due to the abnormal accumulation of lipoproteins derived from pulmo-
nary surfactant inside the alveoli due to a failure of the clearance of this material by the alveolar macrophages, the most
frequent cause of this dysfunction being the blocking action produced by antibodies against granulocyte and macrophage
colony-stimulating factor (GM-CSF), which can lead to alterations in gas exchange.

Next, we present the clinical case of a 49-year-old woman who, after going to the Hospital Emergency Service for general
malaise, clinical catarrh and dyspnea on minimal exertion, was admitted to Pulmonology with a positive antigen test for
Influenza B and with a chest x-ray with bilateral cottony and diffuse interstitial infiltrates affecting mostly the middle and
lower fields, which already appeared in previous x-rays but currently much more pronounced, all of this leads to request
new complementary tests to arrive at the definitive diagnosis and be able to perform the appropriate treatment.

Keywords: Pulmonary Alveolar Proteinosis, Granulocyte and Macrophage Colony Stimulating Factor, Molgramostin,
Interstitial Lung Diseases.

Introduccion: continuacion, se expone un caso clinico y el proceso diag-

. . nodstico de proteinosis alveolar.
La proteinosis alveolar es una enfermedad conside-

rada como “rara” debido a su baja incidencia y prevalen- Observacion clinica:
cia entre la poblacion. Se clasifica dentro de las Enferme-
dades Intersticiales primarias o de causa no muy bien co-
nocida y es producida por el acimulo anormal de lipopro-
teinas en los alveolos, derivados del surfactante. Entre las
posibles causas de esta disfuncion encontramos la accion
bloqueadora producida por anticuerpos antifactor estimu-
lante de colonias de granulocitos y macréfagos (GM-
CSF), la exposicion a altas concentraciones de polvos
inorganicos (silice, aluminio), por toxicidad farmacolo-
gica y finalmente también la podemos encontrar congé-
nita transmitida de forma autosdémica recesiva por muta-
cion en gen SFTPB, SFTPC 6 ABCA3 entre otros. A

Mujer de 49 afios con reaccion alérgica medicamentosa al
contraste iodado, fumadora de 3-4 cigarillos al dia, diabe-
tes mellitus tipo 2, hipertrigliceridemia, obesidad grado 2
y asmatica desde la infancia. En tratamiento con semaglu-
tida 7 mg 1 comprimido cada 24 horas, atorvastatina 20
mg 1 comprimido cada 24 horas, metformina 850 mg me-
dio comprimido en desayuno y cena y 1 comprimido en
almuerzo, omeprazol 40 mg 1 comprimido cada 24 horas,
ebastina 20 mg si precisa, bromuro de ipatropio y salbu-
tamol ocasional.
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Acude al Servicio de Urgencias Hospitalarias por presen-
tar cuadro de malestar general, astenia, artromialgias, tos
seca, fiebre termometrada y disnea de minimos esfuerzos,
sin otra clinica asociada. En la exploracion fisica presenta
saturacion basal de 91 %, taquipnea a 24 rpm en reposo,
afebril y hemodindmicamente estable. Se encuentra con
aceptable estado general, consciente y orientada, bien hi-
dratada y perfundida, normocoloreada, con auscultacion
cardiaca ritmica sin soplos ni extratonos ni roces, auscul-
tacion pulmonar con murmullo vesicular conservado, ab-
domen anodino, sin edema en miembros inferiores, sin
signos de trombosis venosa profunda y presencia de pul-
sos periféricos regulares. Se solicitan pruebas comple-
mentarias entre las que se incluyen radiografia de torax
sin cardiomegalia, sin pinzamiento de senos costofrénicos
y con infiltrados bilaterales algodonosos e intersticiales
difusos afectando sobretodo a campos medios e inferiores.
Llamativamente estos infiltrados ya se encuentran presen-
tes en radiografia realizada en 2021 tras otra visita a ur-
gencias manteniendo misma distribucion, aunque en
aquel momento dichos infiltrados eran menos extensos.
En la analitica sanguinea destaca PCR de 6.5 mg/dL [0 —
0.5] y una leve hiperlactacidemia de 2.8 mmol/L [0.5 —
2.2], con resto de analitica normal. A nivel microbiold-
gico, test antigeno positivo para Gripe B. Por todo ello,
es diagnosticada de bronconeumonia bilateral en paciente
con gripe B positivo y se ingresa a la paciente a cargo de
neumologia.

En planta la paciente permanece estable con saturaciones
del 96 % con canulas nasales a 2 lpm y bajo tratamiento
antibidtico empirico con levofloxacino, antiviral con osel-
tamivir, broncodilatadores iniciados desde Urgencias, ex-
perimentando mejoria parcial manteniendo misma satura-
cion basal y misma alteracion radiologica que al ingreso
se solicita tomografia computarizada (TC) de torax de alta
resolucion con afectacion parenquimatosa que muestra un
patrén en empedrado con zonas de vidrio deslustrado y
engrosamiento de septos que sugiere enfermedad pulmo-
nar intersticial difusa (EPID) planteando como diagnos-
tico diferencial proteinosis alveolar como primera posibi-
lidad sin poder descartar otras causas, sin adenopatias, ni
otras alteraciones.

Se realiza fibrobroncoscopia en la que destaca leve ede-
matizacion de ambos arboles bronquiales, ausencia de se-
creciones endobronquiales con permeabilidad hasta sub-
segmentarios; sin alteraciones a nivel de las cuerdas vo-
cales, traquea y carina. Se completa prueba con lavado
broncoalveolar (BAL), obteniendo un material blanque-
cino lechoso del segmento 6 y otro marronaceo proce-
dente del l6bulo medio. Se analiza a nivel histolégico con
anatomia patologica con citologia con material PAS+ y
cuadro compatible con proteinosis alveolar, siendo nega-
tivo para malignidad.
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FIGURA A: Radiografia de torax de 2023 con infiltrados algodonosos difusos bilaterales y comparacién con radiografia

previa de 2021 con mismos infiltrados de menor extension. FIGURA B: TC de Térax con patron empedrado y vidrio
delustrado sugerente de proteinosis alveolar. FIGURA C: Material obtenido del LBA.

Se realizan espirometria que refleja una alteracion
ventilatoria restrictiva moderada, con disminucion leve
de la DLCO del 72 %. En el test de la marcha se objetiva
hipoxemia moderada en reposo, siendo grave al esfuerzo
y disnea grave en la escala BORG al finalizar el test.

Se amplia estudio solicitando autoanticuerpos anti
GM-CSF enviando la muestra a A Coruiia, centro donde
se realiza esta determinacion, obteniendo resultados po-
sitivos a titulo moderado-alto 26 [Valor de referencia
<5]. Se consulta y se remite para valoracion a centro con
experiencia para la realizacion de lavado broncoalveolar
del pulmén completo, desestimandose a la paciente por
elevado riesgo salvo en caso de necesidad vital, reco-
mendando el inicio de la terapia con factor de creci-
miento de colonias (Molgramostin).

La paciente mejora sintomatica y analiticamente. Al
alta se establece el diagnostico de proteinosis alveolar e
infeccion respiratoria por gripe B. Se prescribe oxigeno-
terapia portatil para el esfuerzo ante hipoxemia grave en
el test de la marcha, ademas de medicacion para control
del asma y medidas higiénico-dietéticas (perder peso,
abstinencia tabaquica y control en consulta con radiogra-
fia de torax). Ante la presencia de anticuerpos anti GM-
CSF se solicita a Farmacia Hospitalaria Molgramostin y
tras revisar bibliografia y series de casos se decide una
posologia nebulizada mediante dispositivo e-flow de 300
mcg cada 24h.

En revision en consulta, la paciente presenta mejoria
clinica, con disminucion de la disnea, sin tos, ni expecto-
racion con buena cumplimentacion de oxigenoterapia
portatil, con saturacion del 99 % con GN a 2 lpm, con
FC de 77 Ipm y ACP ritmico, sin ruidos sobreafiadidos.
Igualmente, presenta mejoria radiologica de los infiltra-
dos algodonosos bilaterales presentes al ingreso.

Se solicita control radiolégico por TC a los 2 meses
del inicio del tratamiento con mejoria de las condensacio-
nes bilaterales, persistiendo sélo pequefias areas de vidrio
deslustrado en hemitorax derecho de forma aislada. Como
efecto adverso al farmaco, la paciente presenta artromial-
gias y febricula de predominio vespertino, efectos adver-
sos descritos con otros estimulantes de colonias de granu-
locitos y que la paciente ha controlado con antitérmicos y
analgesia de primer escalon.
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Evolucion radiolégica en tan s6lo 2 meses tras tratamiento con factor de crecimiento de colonias de granulocitos.

Discusion:

La proteinosis alveolar es una enfermedad rara con
una incidencia estimada de 0,2-0,4 casos por millén de
personas/afio y con una prevalencia de 3,7-6,2 perso-
nas/afio, que se produce por acimulo anormal de lipopro-
teinas (compuesto principalmente de fosfolipidos ten-
sioactivos y apoproteinas) derivado del surfactante pul-
monar al interior de los alveolos producida por una dismi-
nucion de su aclaramiento por parte de los macrofagos al-
veolares, siendo la causa mas frecuente de esta disfuncion
la accion bloqueadora producida por anticuerpos anti fac-
tor estimulante de colonias de granulocitos y macréfagos
(GM-CSF), lo que puede producir alteraciones en el inter-
cambio gaseoso. Se caracteriza por una escasa o nula in-
flamacion pulmonar, conservandose la arquitectura pul-
monar subyacente, presentando tres posibles causas: pri-
maria o adquirida que se produce por incapacidad de los
macrofagos de eliminar los componentes tensioactivos
del surfactante siendo un proceso autoinmune en que se
produce un anticuerpo IgG dirigido contra el factor esti-
mulante de colonias de los granulocitos y macréfagos
(GM-CSF), necesario para que los macrofagos alveolares
procesen los fosfolipidos del surfactante; la secundaria
por acumulacion del material en relacion a diversas situa-
ciones como inhalacién a polvos inorganicos, aluminio,
silice y también en raros casos por toxicidad farmacolo-
gica; y finalmente la congénita transmitida de forma au-
tosOmica recesiva por mutacion en gen SFTPB, SFTPC 6
ABCA3 entre otros.

Suele cursar con disnea progresiva, tos seca, pérdida
ponderal y febricula, junto con crepitantes teleinspirato-
rios a la auscultacion pulmonar. En radiografia de torax se
puede observar patron de consolidacion alveolar bilateral
y perihilar que recuerda al edema pulmonar y la tomogra-
fia computarizada de torax de alta resolucion (TACAR)
muestra infiltrados en vidrio esmerilado con engrosa-
miento septal intra e interlobulillar. El diagndstico se basa
en la clinica junto con en el lavado broncoalveolar (BAL)
que presenta aspecto lechoso conteniendo macréfagos
cargados de lipidos y material extracelular eosin6filo PAS
positivo. La presencia de anticuerpos anti GM-CSF en
sangre o BAL es diagnostico en la forma adquirida, aun-
que en ocasiones se requiere de biopsia. El tratamiento
clasico es el lavado pulmonar total (LPT) para eliminar el
contenido alveolar. Dado que es una enfermedad rara se
han empleado con baja evidencia hasta ahora (por el bajo
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numero de casos) otras alternativas como son la adminis-
tracion de GM-CSF subcutaneo o inhalado, plasmaferesis
y rituximab, siendo el prondstico muy variable.

En el caso clinico presentado previamente el diagnos-
tico se establecio debido a los hallazgos de TC y la ausen-
cia de mejoria radiologica a pesar de la mejoria clinica. El
diagnostico definitivo se alcanza tras la confirmacion de
material PAS+ en el liquido extraido en el lavado bron-
coalveolar, el cual presentaba unas caracteristicas macros-
copicas blanquecinas. Aunque es una enfermedad rara,
tratamos de buscar la causa etioldgica de la misma por lo
que remitimos muestra para analisis a centro de A Coruiia
donde se confirmé la presencia de anticuerpos anti GM-
CSF. En primer lugar, nos planteamos tratamiento con la-
vado broncoalveolar completo en centro con experiencia
en el mismo, pero tras ser valorada la paciente y el riesgo
que la técnica implica se nos aconsejo valorar tratamiento
con Molgramostin, dada la etiologia de la proteinosis de
nuestra paciente.

Tras una extensa revision bibliografia de los casos pu-
blicados hasta ahora con dicha terapia, se decide trata-
miento nebulizado mediante dispositivo e-flow. La evolu-
cion clinica de la paciente tras inicio del tratamiento ha
sido excelente con marcada mejoria respiratoria ya a las 2
semanas de inicio del tratamiento y una enorme mejoria
radioldgica en el TC toracico. Nuestra paciente presentd
efectos adversos leves, también descritos con otros esti-
mulantes de colonias de granulocitos, como la febricula y
artromialgias que control6 con analgesia de primer esca-
16n, aunque cabe destacar que estos se han presentado a
pesar de que el tratamiento ha sido nebulizado.

Actualmente la paciente sigue con el tratamiento con
el objetivo de cumplir 24 semanas con el mismo tal y
como se describe en series de casos (bibliografia). El buen
resultado clinico que estd experimentando nuestra pa-
ciente y las buenas experiencias en otros casos publicados
nos hacen pensar en esta terapia como alternativa al la-
vado broncoalveolar completo. Aunque lo ideal seria po-
der realizar un ensayo clinico con el mismo, la baja inci-
dencia de la enfermedad dificulta que esto pueda reali-
zarse.
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- Casos clinicos. Describiran uno o mas casos de in-
terés excepcional y que aporten nuevos datos al
conocimiento diagndstico o terapéutico de una pa-
tologia concreta. Se estructuraran como sigue: ti-
tulo en castellano y en inglés, resumen y abstract
no estructurado, palabras clave y keywords (de
tres a seis), introduccion, observacion clinica, dis-
cusion y bibliografia. La extension aconsejable del
texto sera de cuatro paginas DIN A4. Se admitird
hasta un maximo de dos figuras y/o tablas. No de-
beran sobrepasarse las 10 citas bibliograficas. Se
permitira hasta 6 firmantes.

- Imagen especial. Entre 1 y 4 imagenes o tablas de
especial relevancia y especial contenido didactico.
Debera contener un parrafo explicativo y una mi-
nima bibliografia (maximo 5). El ntimero de fir-
mantes sera de hasta 6, aunque se recomiendan 3.
La extension maxima sera de dos paginas DIN
A4.

- Articulos especiales, miscelaneas, noticias, etc..
Seran siempre por encargo y se adaptaran a las
normas dadas en el mismo encargo por el comité
editorial.

Se utilizara letra Times New Roman, cuerpo 12 y a
doble espacio.

En la medida de lo posible, las figuras (excepto fo-
tos), los graficos y las tablas seran en escala de grises y,
en caso de incluir algun color, serd en tonos rojos y/o

azules.

La bibliografia deber4 contener tinicamente las citas
mas pertinentes, presentadas por orden de aparicion en el
texto y numeradas consecutivamente. Cuando se men-
cionan autores en el texto se incluirdn los nombres, si
son uno o dos. Cuando sean mas, se citara tan sélo al
primero, seguido de la expresion et al. y, en ambos
casos, el niimero de la cita correspondiente. Los origina-
les aceptados, pero aun no publicados, pueden incluirse
entre las citas, con el nombre de la revista, seguido por
“en prensa” entre paréntesis. Las citas bibliograficas
deberan estar correctamente redactadas y se comproba-
ran siempre con su publicacion original. Los nombres de
las revistas deberan abreviarse de acuerdo con el estilo
utilizado en el Index Medicus y para la confeccion
detallada de las citas se seguiran estrictamente las nor-
Vancouver

mas de (disponibles en

http://www.icmje.org).

El Comité Editorial se reservara el derecho para pu-
blicar o no publicar aquello que considere.

La recepcion de un trabajo por la revista no implica su publicacion. El autor serd informado del proceso de evaluacion. La
presentacion de un trabajo a la revista supone el permiso para la publicacion y difusion por parte de ésta del autor. El autor
debe manifestar que su trabajo respeta los derechos de autor de terceros.
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