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Hongos queratinoliticos en el relleno de plumas
de un sofa: una causa poco frecuente de
neumonitis por hipersensibilidad

@ CrossMark

Keratinolytic Fungi in the Feather Stuffing of a Sofa: A Rare
Cause of Hypersensitive Pneumonitis

Sr. Director:

Presentamos el caso de un varén de 56 afios, exfumador, con
antecedentes de dislipemia, reflujo gastroesofagico y fibrosis pul-
monar idiopatica, remitido desde otro centro para estudio por
progresion de su enfermedad intersticial. Habia trabajado en una
brigada de incendios y como labrador de campo. Tenia contacto con
gallinas y un sofa de plumas. No presentaba antecedentes familiares
de interés.

Hacia un afio habia presentado dolor centrotoracico pleuritico,
fiebre, tos seca y disnea progresiva, orientindose inicial-
mente como una fibrosis pulmonar idiopatica. Se eliminaron
las posibles exposiciones domésticas, se traté con prednisona
30 mg/dia durante 3 meses y, posteriormente, con N-acetilcisteina
1.800 mg/dia, a pesar de lo cual el paciente empeord clinicamente.
En la exploracién fisica destacaban crepitantes en la ausculta-
cién pulmonar y acropaquia. Los marcadores de autoinmunidad
eran normales. Solo destacaban IgG elevadas frente a Aspergillus
fumigatus y Penicillium spp. Las pruebas funcionales respiratorias
objetivaban un volumen espiratorio forzado en el primer segundo
del 62%, capacidad vital forzada del 62%, indice del 76%, volimenes
pulmonares globalmente disminuidos y capacidad de transferencia
de CO del 54%. Presentaba hipoxemia moderada con normocap-
nia. En la prueba de la marcha caminé 600 m con una caida de la
saturacién de oxigeno hasta el 87%. La tomografia axial computari-
zada mostré un patrén inconsistente con una neumonia intersticial
usual (fig. 1). Se decidié realizar un lavado broncoalveolar, que mos-
tré una celularidad con predominio de neutréfilos y una criobiopsia
de piramide basal derecha. El examen histol6gico mostré un parén-
quima pulmonar con cambios reactivos de predominio histiocitario
intersticial sugestivos de neumonitis por hipersensibilidad.

Ante la sospecha de que algln elemento pudiera estar perpe-
tuando el cuadro, se cultivaron las plumas del sofad objetivando
crecimiento de Aspergillus fumigatus. Se orienté el caso como una
neumonitis por hipersensibilidad (NH) crénica por exposicion a
este hongo. Se inici6 tratamiento con prednisona 30 mg/dia y se
elimind la exposicion a este antigeno, mejorando clinica y funcio-
nalmente en pocos meses.

El caso presentado supone la primera descripcién de una NH
inducida por plumas del relleno de un sofa colonizadas por Asper-
gillus fumigatus.

El diagnéstico diferencial entre la NH crénica en fase avanzada
y la fibrosis pulmonar idiopdtica es dificil. La bisqueda inten-
siva de posibles exposiciones es fundamental para diferenciarlas’2.
Algunos hongos (Aspergillus, Acremonium, Alternaria, Beuvaria, Cur-
vularia, Paecilomyces y Penicillium) sintetizan queratinasas que
degradan queratina de plumas®. En un contexto clinico concor-
dante, consideraremos la presencia de enfermedad en aquellos
casos con niveles elevados de IgG frente a estos antigenos*°. En
este caso, los niveles de IgG frente a Aspergillus fumigatus estaban
muy elevados, y ademas se confirmé la presencia de este hongo
en un elemento al que el paciente continuaba expuesto, por lo
que se asumié como el antigeno principal causante de la NH y del
empeoramiento del cuadro.

En conclusién, se ha podido diagnosticar este caso al haber
detectado el foco causal mediante cultivo de las plumas del sofa
del paciente. Esta experiencia puede ser til en pacientes con pre-
cipitinas positivas para hongos y sospecha de NH en los que no se
detecta la exposicién por anamnesis.

Figura 1. Tomografia computarizada de alta resolucién de térax en donde se obser-
van opacidades reticulares subpleurales con bronquiectasias de traccién e imagenes
de panal subpleural de predominio en l6bulos superiores. No se observa atrapa-
miento aéreo valorable en las secciones en espiracion. Todo ello corresponderia a un
patrén consistente con neumonia intersticial usual (segtn los criterios del Consenso
ATS/ERS/JRS/ALAT sobre el diagnéstico y manejo de fibrosis pulmonar idiopatica,
2011).
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Sindrome del pulmén encogido en el sindrome
de Sjogren primario tratado con éxito con
rituximab

@ CrossMark

Shrinking Lung in Primary Sjogrén Syndrome Successfully
Treated with Rituximab

Sr. Director:

El sindrome del pulmén encogido (SPE) es una rareza en el sin-
drome de Sjogrén. Describimos el caso de una mujer diagnosticada
5 afios antes de sindrome de Sjogrén primario (SSp) que presenta
un SPE. Tratada con esteroides, azatioprina y ciclofosfamida sin res-
puesta, presentdé notable mejoria clinica y funcional solo tras ser
instaurado el tratamiento con rituximab.

Paciente de 47 afios diagnosticada de SSp, 5 afios antes es
hospitalizada por dolor pleuritico izquierdo, malestar toracico en
ambos hemitérax y disnea de medianos esfuerzos de 8 semanas de
evolucién. Al inicio se habia realizado un diagnéstico presuntivo
de neumonia de l16bulo inferior derecho sin obtenerse respuesta
terapéutica. En la exploracién presentaba 22 respiraciones/min y
disminucién del murmullo vesicular en la base derecha. En la radio-
grafia de térax se apreciaba pérdida de volumen del hemitérax
derecho y la angiotomografia computarizada mostraba areas de
atelectasia subsegmentaria basal derecha con elevacién de hemi-
diafragma derecho y minimo engrosamiento pleural izquierdo sin
datos de embolia pulmonar. Las pruebas de funcién respiratoria
mostraron una limitacion restrictiva en grado severo. Se realizé
una fibrobroncoscopia que no mostré alteraciones. Un estudio
electromiografico del nervio frénico mostré datos de axonotmesis
parcial.

Con el diagnéstico de SPE se increment6 la dosis de predni-
sona a 45mg/dia y se afiadieron salbutamol inhalado y teofilina
sin mejoria de la disnea ni de la funcién pulmonar tras 3 meses de
tratamiento. Ante esa falta de respuesta se asoci6 al tratamiento
azatioprina y, posteriormente, ciclofosfamida sin apreciarse res-
puesta clinica ni funcional. Por ello se decidié ensayar un anticuerpo
monoclonal anti-CD20 (rituximab) 1g i.v. repetido al cabo de 2
semanas obteniendo mejoria clinica, radiolégica y funcional (fig. 1),
permaneciendo asintomatica 24 meses después.

El SPE o Shrinking lung syndrome (SLS) es una complicacién que
se ha descrito en algunos pacientes afectos de lupus eritematoso
sistémico (LES), en el 0,9%, pero es excepcional en otras enferme-
dades autoinmunes?. La forma de presentacién mas frecuente es

la disnea, episodios persistentes de dolor toracico, progresivo des-
censo de volumen pulmonar y ausencia de enfermedad intersticial
y/o pleural significativa en el TAC!. Existe controversia acerca de
su patogénesis y se han propuesto miltiples hipétesis>. En 1965,
Hoffbrand y Beck postularon la implicacién de microatelectasias y
membranas hialinas secundarias a deficiencia de surfactante. Otros
autores consideraron el SPE como una miopatia diafragmatica y
neuropatia del nervio frénico, pero ninguna de esas hipétesis pudo
ser demostrada en posteriores estudios®. En nuestra paciente se
apreci6 alteracion en el estudio electromiografico que mostré axo-
notmesis parcial y se concluyé que la neuropatia del nervio frénico
derecho era el probable mecanismo causal. El tratamiento con cor-
ticoesteroides puede disminuir los sintomas y mejorar la funcién
pulmonar, pero otros tratamientos se han visto que pueden ser
atiles en algunos pacientes, como la teofilina, e inmunosupreso-
res incluyendo ciclofosfamida y azatioprina'—3. Se han comunicado
3 casos de buena respuesta terapéutica con rituximab, todos ellos
casos de LES*°. Si bien el SPE con tratamiento esteroideo, salbu-
tamol y teofilina tiene un buen pronéstico en la mayor parte de
los casos, puede ser causa de significativa morbilidad y ocasional-
mente mortalidad (un caso descrito de imposibilidad de retirada
del ventilador)®. En conclusién, el caso que presentamos apoya la
utilizacién de rituximab en pacientes con SPE, con SSp refractario a
esteroides e inmunosupresores, aunque el exacto mecanismo por el
que ladeplecién de linfocitos-B mejora esta condicion no se conoce.
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Figura 1. Evolucién de las pruebas de funcion respiratoria. La flecha indica el ini-
cio de tratamiento con rituximab. FEV1: volumen espiratorio forzado en el primer
segundo; FVC: capacidad vital forzada.
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