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1.- Proteinas implicadas en la respuesta defensiva innata frente a la
neumonia con polimorfismos potencialments relevantes.

2.- Sustancias endogenas que inhiben la actividad del surfactante
pulmenar a través de interacciones fisicas o quimicas.

3.- Exponer qué sujetos serian candidatos para determinar niveies
de Alfa 1 antftripsina (AAT) v el algoritmo diagndstico del déficit de
AAT,

4.- Criterios histologicos diagnosticos de Neumonia Intersticial
Usual {UIP) ¥y marcadores de riesgo de mortalidad en la fibrosis
pulmonar idiopatica.

§.- Patogenia y criterios diagndsticos del sindrome de embolismo
de silicona.

6.- Tratamiento de la linfangioleiomiomatosis.
7.- Patrén histolégico del dano alveolar difuso.

8.- Voluntades anticipadas en el Ambito de ia Sanidad. Normativa de
comunicacién de las voluntades anticipadas al Centro Sanitario.

PREGUNTA DE RESERVA:

9.- Mecanismos fisiopatoldgicos duranfe el suefio, en las
enfermedades neuromusculares y de la pared toracica,
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CASO CLINICO

Vartin de 45 afios de edad, en postoperatorio de esplenectomfa. Se consultaa
Neumologia por anomalfas radioldgicas pulmonares con disnea de esluerzo.

ANTECFEDENTES PERSONALES:
No alergias medicanientosas conocidas.

Hepatitis iclérica de nitio. Ex-lfumador desde hace 4 afios, de 15 pagueles-aiios. No
cnlenoes de brongquitis cronica.

A los 10 afios do edad presentd un cuadro de fichre con cefalea y patrdn miliar en la RX
torax por lo gue recibid tralamiento wberculostitivo (RHHTELR2, v posteriormente RI-
10} durante un afio. Dos afios después volvié a presentar un cuadro tebal con dolor
cervical ¥ de rodilla constatindose nuevamente un patréa mifiar en la RX torax por lo
que sc reinstaurd tratamicnto con cuatro farmacos (R+H+LHSt). Al no presentar
mejoria radioldgica se realizé una puncion lumbar que no mostrd anomalias en el LCR,
¥ una biopsia pulmonar que, al parccer, no mostro hallazgos patologicos, por lo que se
suspendio ef tratamiento.

A los 36 afios de edad se realiza biopsia testicular can, al parecer, datos de infeccion
tuberculosa previa. Tres afios despues fue estudiado en otro hospital por hepato-
caplenomegalia. En el TAC abdominal se abjetivé un angioma esplénico, que fue
creciendo en los controles sucesivos, En RX de 10rux se desenibia un patnn intersticial
de predominio en bases, v €l paciente reconocia disnea de grandes esluerzos
aparcntemente cstable, sin tos ni expectoracion.

No consta exposicion laboral a toxicos pulmenares reconueidos, contacio con animales
Nl oiras exposiciones a neumoalergenos,

ENFERMEDAT ACTUAL:

Ingresa por dolor en hipocondrio ixgquierdo, progresive ¢ intenso, de 24 horas de
evolucidn, sin fiebre, nduseas mi vOmitos, conlinuo, y sin radiacién, Sc realizé TAC
abdominal urgente objetivandose bazo de 23 em. con hemangioma intraesplénico ¥
dudeso sangrado interior por [o que se realizd esplenectomia de urgencia.
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EXPLORACLON FISICA:

Buen estado general. Coloracion v perfusion normales. Mecanica respiratoria normal.
No acropaquias. adenopatias, bocio, ni lesiones dérmicas. AC: ritmica y sin soplos. AF:
Crepitantes finos bibasales. Abdomen: Cicatriz de laparatomia recicnte, Lxtremidades
sin edemas, ni otros datos de trombotlebitis, ¥ con pulsos pedios normales.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS:

» Hemograma precsplencetomia: Hb 11.3, VCM 77.2, plaquetas 83.000,
leucocitos 2.600H (500 Infoctlos). Hemograma postesplenectomia: Hb [5.3, Hto
46.5%, VUM 75, plaquetas 522.000, leucociios 18,700,

s Coamnlacién: Ticmpe de protrombina 11.7, tasa de protrombina 89%, INR 1.03,
T1TPA 351, fibrindpeno 503,

¢ Gavometria arterial (aire): pOy: 66, pCOy: 36, pH: 7.41, Bic: 23 4, SatQ;: Y3%.

+  Bioguimica: Glucosa 89, urato 4.1, colesterol 216, triglicéridos 235, urea 32,
creatinina 0.72. bilirrubina total 0.5, calcio 9.8, fosfore 3.8, GOT 17. GPT 18.
GGT 37. FA 118, CK 21, LDII 231, proteinas rotales 7.6, alblimina 4.5, sodio
139, potasio 4.9.

« Sedimento de orina No palolégico.

e  Inmuoglebulinas: TG o104, TgA 299, TeM 53, Kappa 267, Lambda 166,

Inmunoelectroluresis en suenn: Normal.

+  Auteinmunidad: ANA negativo, ENA negativo, cardiolipina IpG e Ighd
negativa, ANCA negativo, anti-transglutaminasa negativo.

« Serologias: HIV negativo; toxoplasma IeG positivo: antigeno Cryptococcus

negativo.

o RX de torax: Enfermedad pulmonar intersticial cronica de predominio bibasal ¥
etiologla ain ne conveida. Alteracion de la moriologia del 6% arco costal
posterior izquierdo. Presenta aspecto de secuela postquirdrgica.

o  TAC pulmoenar: Enfermedad pulmoenar difusa con engrosamiento difuso, liso
de los scptos interlobulillares, ¥ atenuacion en "vidrie csmeritado” en los
campos pulmonares medios ¢ inferiores de ambos pulmones. La asociacion de
vidrio esmeritadn y engrosamiento de los scptos interlobulillares da como
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resultado un patrén cadioldgico corcano al "erazyv paving”. Quistes pulmonares
milimétricos en los ldbulos inlertores, de aspecto similar al pairdn en "pasncal".

*  RMN craneal {14/09/08): Maltiples lesiones puntiformes de probable origen
isquémico-glidtico cronico en sustanaeia blanea subcortical de ambaos
hemisferios.

= Estudio Funciongl Respiratorio: FYC: 4.550ce (103%); FEV1 3.340ce (99%);
FEVI/FVC %: 73%. DLco 30%. Kep: 34%.

s« TEST de murcha m: (576 m), saturacion O basal 94%,; sawracion O, [inal
T8%.

= Informe Anatomo-Pateldgico:

1. Bazo: Esplenomegalia de 2340 g de probable etiologia micotica.
Hemopoyesis espidnica, Hemangioma maltiple con varios nédulos
angiomatasos el mavor de ellos de 12 cm.

2. Biopsia Hepdiica:-Micosis sinusoidal, sobre un higado sin alteracion
estructural. Micosis sistémica.

IMPRESION DIAGNOSTICA
CONDUCTA A SEGUIR PARA CONFIRMAR FL DIAGNOSTICO

RECOMENDACIONES DE TRATANMIENTO



