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Sr. Editor: La proteinosis alveolar es un raro sindrome que
se caracteriza por la acumulacion de surfactante y fosfolipidos
en el espacio alveolar asociado a disfuncion de los macréfagos.
Sus manifestaciones pueden incluir desde la ausencia de clini-
ca hasta disnea progresiva, insuficiencia respiratoria, infeccio-
nes y fibrosis pulmonar secundaria.

Se puede clasificar en primaria, por una disrupcion en la
sefalizacion del factor estimulante de colonias de granulocito-
macrdfagos (autoanticuerpos) o hereditaria (mutaciones en CS-
F2RA o CSF2RB, envueltos en la produccion del surfactante); y
secundaria, por diversas condiciones (trastornos hematoldgicos,
infecciones o a exposicion a diversas sustancias ambientales) [1].

En todas sus formas, el sustrato fisiopatologico reside en
el acimulo de surfactante en los espacios alveolares debido a
una deficiente actividad de procesamiento de éste por parte
de los macrofagos, bien sea por neutralizacion adquirida, bien
por disfuncién congénita del factor estimulante de colonias de
granulocitos y macrofagos (GM-CSF), por mutaciones genéti-
cas de su receptor en la superficie celular o bien, en algunos
casos, por alteraciones proteicas del propio surfactante [2].

Tiene una prevalencia de unos 7 casos por millon de ha-
bitantes y una incidencia estimada de 0,2-0,4 casos por millon
de personasfafio sin predominio de raza ni sexo. Es mas preva-
lente en fumadores [3].

La proteinosis autoinmune supone mas del 90 % de los
casos. El tratamiento tiene como objetivo mejorar los sinto-
mas vy la calidad de vida. El lavado alveolar elimina el exce-
so de surfactante. Nuevas terapias basadas en la modulacion
autoinmune y el complejo granulocito macréfago como diana
terapéutica estan en investigacion.
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La conjuncion de una clinica e imagenes radiologicas cla-
sicas junto con positividad en acido periodico schiff (PAS) del
material de lavado alveolar, hacen posible el diagndstico sin
confirmacion mediante biopsia [2].

La nocardiosis es una infeccion causada por la especie
oportunista Nocardia que se desarrolla normalmente en pa-
cientes inmunocomprometidos. Las especies de Nocardia son
unos actinomicetos grampositivos aerobios que se encuentran
habitualmente en el suelo. Mas de un centenar de especies se
han descrito, pero solo una pequefa proporcion causan infec-
ciones en el humano. Habitualmente comienza como una in-
feccion subaguda que tiende a diseminarse. La infeccion suele
adquirirse por inhalacion [4].

Nocardia es la causante de sélo el 2% de los abscesos ce-
rebrales. Se le atribuye normalmenteuna diseminacion hema-
togena desde un foco pulmonar o una herida contaminada [5].
Puede presentarse como meningitis o abscesificada. Se con-
sidera una enfermedad severa que presenta una mortalidad
global de hasta el 20% [6]. La especie Nocardia. farcinica con
frecuencia infecta pulmones, cerebro y piel.

Presentamos el caso de un paciente diagnosticado de
proteinosis alveolar que desarrolla un absceso cerebral por N.
farcinica al cabo de 6 meses tras el diagnostico del proceso
pulmonar. Se trata de un paciente de 49 afos ex fumador (60
paquetes-afio) y trabajador agricola que ingresd por primera
vez en neumologia por episodio de disnea de esfuerzo. Tenia
contacto habitual con un agapornis y gallinas. Habia trabajado
en albafileria y en agricultura. En la tomografia computeri-
zada de alta resolucion de torax se aprecio patron pulmonar
en empedrado, con dreas extensas en vidrio deslustrado con
engrosamiento septal, panlobar, con respeto de algunas areas
subpleurales (Figura 1A). En la biopsia transbronquial se obser-
varon células bronquiales e histiocitos con citoplasma espu-
moso, compatible con proteinosis alveolar. Reingreso a los 10
dias por empeoramiento de la disnea en UCI y se diagnostico
de imagen abscesificada en lobulo inferior izquierdo. Recibio
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Figura 1 ‘

1A. Tomografia computerizada de torax con areas extensas en vidrio
deslustrado y marcado engrosamiento de los septos interlobulillares.

Condensacion en Idbulo inferior izquierdo. 1B. Resonancia magnética
craneal con voluminoso absceso multilobulado con edema
circundante. 1C. Pieza quirurgica. Notese el aspecto solido-quistico y
las gruesas paredes del absceso. 1D. Aspecto microscopico. Presencia
de numerosos fibroblastos reactivos, neutrofilos polimorfonucleares
y necrosis. Estructuras bacilares filamentosas que tifien con plata

compatibles con Nocardia.

antibioterapia con piperacilina-tazobactam 4g—cada 6 horas
y ciprofloxacino 500mg cada 12h sequido de linezolid 600mg
cada 12h, trimetoprim (TMP) +sulfametoxazol (SMX) 160/800
mg cada 12 horas y anfotericina B 1mg [ kg/dia. No se aisld
microorganismo responsable y la evolucion fue muy favora-
ble completando tres semanas de combinaciones antibidticas
incluyendo TMP/SMX. Se beneficio tras este proceso de lavado
alveolar total seguido de tratamiento con factores estimulan-
tes de granulocitos durante 4 meses. El paciente evoluciond en
todo momento muy favorablemente sin disnea y fue dada de
alta a domicilio con oxigeno nocturno.

Cinco meses tras este episodio consulta por cefalea inha-
bitual que no cede con analgesia. Se diagnostico mediante re-
sonancia magnética nuclear de lesion compatible con absceso
cerebral con intenso edema circundante (Figura 1B). No pre-
sentaba ninguna sintomatologia respiratoria ni fiebre. Tras un

extenso estudio que incluyd puncion lumbar, con cultivos ne-
gativos, inicio terapia empirica con ceftriaxona 2g cada 12h y
vancomicina 1g cada 12h. Fue intervenido resecando cuatro
abscesos interconectados de paredes gruesas y contenido puru-
lento, bien delimitado (Figura 1C). En cultivos crecié N. farcicina
(Figura 1D). identificada mediante espectrometria de masas se-
gun técnica MALDI-TOF, siendo resistente a ceftriaxona con una
concentracion minima inhibitoria (CMI) de 12 mg/L y sensible
a ciprofloxacino, amikacina y TMP/SMX con CMI de 0,75, 0,75
y 0,047mg/L, respectivamente. Completd antibioterapia intra-
venosa dirigida durante 6 semanas, sequida del mismo esque-
ma oral (TMP/SMX 160/800mg cada 12h) durante un afio con
control hematoldgico. La evolucion clinica fue muy favorable sin
secuelas neurologicas y con estabilidad respiratoria.

Segun nuestra revision existen diez casos publicados
de pacientes afectos de proteinosis alveolar que desarro-
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llan absceso cerebral por este microorganismo, una alta
proporcion de ellos sin previo conocimiento del sindrome
pulmonar y sin sintomas infecciosos. Aquellos con mejor
evolucion fueron sometidos a cirugia y esquemas antibio-
ticos que incluian en la mayoria de los casos sulfamidas,
encontrando tasas de mortalidad de hasta 80% en los casos
mas antiguos [7,8].

La terapia empirica para la nocardiosis es TMP/SMX, pa-
renteral inicialmente, en dosis de 15 mg/kg TMP y 75 mg/kg
SMX cada 12 horas y aminoglucosidos, excepto amikacina. La
duracion habitual de la terapia secuencial son 6 meses aunque
los pacientes inmunocomprometidos necesitan 12 meses de
tratamiento. Segun publicaciones previas mantendria su efica-
cia aun mostrando resistencias in vitro [9].

La infeccion del sistema nervioso central por Nocardia es
una situacion rara que se ha descrito con mayor frecuencia en
los ultimos afos debido a mejoras en su diagnostico en pacien-
tes inmunodeprimidos. El antecedente de proteinosis alveolar
puede alertarnos sobre este microorganismo. La resistencia na-
tural a algunos antibioticos, incluidos las cefalosporinas de ter-
cera generacion utilizadas habitualmente para infecciones del
sistema nervioso central, son la clave a tener en cuenta cuando
nos enfrentamos a un posible caso [10].
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