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Desde enero de 1968 hasta la actualidad hemos observado, en
Instituto de Puericultura de la Casa Provincial de Maternidad, varios
casos de neumonías por "Pneumocystis Carinii" en lactantes pequeños..
Con im criterio rígido, sólo incluimos en eSte trabajo aquellos que el exa-
men histo-patológico posnecropsia demostró la presencia del agente cau-
sal, que constituye el elemento esencial de diagnóstico para la indivi-
dualización de esa neumopatía.

Aunque con anterioridad a VANEC, JIROVEC y LuquEs, existían des-
eripciones anatómicas de un tipo de neumonía intersticial de etiología
desconocida (WÄTGEN, 1913; FEYRTER, 1927; RÖSSLE, 1928; AMMICH y
BENECKE, 1937) y VAN DER MEER y BBUG (1942), habían hallado el Pneu-
mocystis Carinii en el pulmón de un niño fallecido por neumonía, fueron
aquellos autores (1951 y 1953) los que atribuyeron la causa de la enfer-
medad a dicho agente.

A partir de las primeras publicaciones en países centroeuropeos, la .
enfermedad ha sido posteriormente descrita en los cuatro continentes.
Sin embargo, en España, sólo existe el caso aislado de RODRÍGUEZ VIGIL,
(1968) y los recientes hallazgos necresicos de MORAGAS y VIDAL (1971)

El agente causal, descrito por primera vez por CHAGAS en el animal,
en 1909, recibió el nombre de Pneumocystis Carinii (P.c.) en 1912 por
DELANoü y DELANO .É. Aunque no existe base suficiente para su clasifica-



A7TE1EDENTES

Prematuridad 	  2 (10)
Distrofia	 	  8 (10)
Deshidratación	 	  6 (10)
Antibióticos	 	  10 (10)
Corticosteroldes	 	  2 (10)
Dosis masiva de 7itamina D	 	  O (10)
Déficit inmunológico primario conocido 	 0 (10)
Estancia en "Sala de contagio" (?) 	 	  10 (10)

Neumonia 	  5
21arrea 	  8
Otitis	 	
Sepsis 	
Varicela 	  1
Hepatitis Bacteriana	 1
Absceso parlaida 	  1
Pielitis 	  1

Infección al menos 3
semanas antes 10(10)
(Infecciones múlti-
ples 9).
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ción taxonómica (no se ha logrado su cultivo in vitro, no se conoce su
morfología ni sus requerimientos metabólicos, y no se sabe exactamente
su modo de transmisión), predomina la opinión de considerarlo un pro-
tozoario.

El P.c. es un parásito ubicuo y se ha observado ampliamente en va-
rios animales, en los que vive como saprofito. La infección por P.c. es
posible inducirla en ellos mediante varios agentes (cortisona, antibióti-
cos, rayos X), incluso sin exponerles a una fuente de material infectivo

,conocido. Tiene una especificidad exclusiva para el tejido pulmonar salvo
en un caso descrito, y en el hombre la infección ocurre en alguna de las
siguientes circunstancias: (1) La excepcional infección intrauterina; b) Ni-
ños afectos de hipogamaglobulinemia; c) Pacientes de todas las edades
tratados con agentes inmtmosupresores por diversos procesos, malignos o
benignos, o tras trasplantes de órganos; d) Sin embargo, la situación clási-
ca es la epidemia en instituciones cerradas, afectándose sobre todo prema-
turos o lactantes debilitados, en especial si han sufrido infecciones, con
frecuencia pulmonares, y tratamientos antibióticos, al menos tres sema-
nas antes de iniciar la sintomatología de la enfermedad (este tiempo es
considerado corno el límite inferior del período de incubación). Estas
eventualidades son claramente observables en los diez casos objeto de
nuestro estudio (fig. 1). En un caso la enfermedad complicó una hepati-
tis infecciosa; hecho también observado por KUMATE (1967).

Fig. 1

Los -datos anteriores hacen suponer que "la neumonía por P.c. es
una enfermedad causada por un organismo ubicuo de poca virulencia
,y limitada especificidad tisular, en un huésped susceptible" (Roniums,
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1967). "El parásito se transmitiría por vía aérea y bastaría uno o más
niños infectados para iniciarse una epidemia en una sala de lactantes,
siendo factor suficiente para el contacto la exposición a una alta con-
centración en el aire."

La distribución por edades en nuestros casos consta en la figura 2. No
existió una especial incidencia estacional ni en función de sexo.
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Fig. 2

SIGNOS COMIENZO

Polipnea 	  10
Crisis cianosis 	
Palidez grisácea 	  5
Anorexia 	  3
Irritabilidad 	  2
Tos quintosa 	  3
Fiebre 3O-Z9 .5 grados 	  4
Diarrea 	  4
Hepato-esplenomegalia 	  5

SIGNOS'FISICOS

<m. vesicular 	  3
Estertores localizados 	  2
Auscultación normal. 	  5

Fig. 3
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Comienzo

Insidioso ( '7) .

Rrusco (3)

Curso	 Pellectio (día)

progresivo (1)	 ... 7 - 7 - 10 - 11
Remitente (3)	 ... 10 - 16 - 15

Progresivo (3)	 ... 3 - 5 - 7
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Fig. 4

ESTUDIO CLÍNICO (figs. 3 y 4).
Un signo común de comienzo en todos los casos es una polipnea

superior a 50 resp./m. que se acompaña con frecuencia de una palidez
grisácea, fiebre moderada y en algunos casos tos quintosa. Otros signos
son inespecíficos: anorexia, irritabilidad, trastornos digestivos y hepato-
esplenomegalia. En contraste, los signos físicos son escasos.

Aunque la enfermedad se describe habitualmente como de comien-
zo solapado y curso bastante prolongado, debemos llamar la atención
sobre la frecuencia de inicios bruscos; en tres de nuestros casos la pri-
mera manifestación fue una crisis de cianosis. En la primera eventuali-
dad (7 casos) los signos van acentuándose progresivamente con polipnea
que puede llegar incluso a 100-130 respim. con gran retracción, cons-
tante coloración pálida gris de la piel, cianosis a pesar de ser mantenidos
en tienda de 02, tos casi continua, deficultad para la alimentación, taqui-
cardia, adinamia-hipótonía y crisis de agitación con aumento de la cia-
nosis a la mínima manipulación; observamos fiebre en el 75 por ciento
de los casos, que es completamente irregular en su curva y grado. En
contraste con este cuadro tan espectacular, los signos físicos se hallan
reducidos constantemente a una ,disminución simétrica del murmullo
vesicular.

Es frecuente (3 casos) un curso "remitente", o sea, aparentes mejo-
rías de horas o días con disminución de la polipnea y mejoría del aspecto
general y coloración, para volver de nuevo a empeorar.

En las formas de comienzo insidioso los niños fallecieron de los 7 a
los 16 días de haber iniciado el síndrome.

En las formas de comienzo brusco, la sintomatología progresa rápi-
damente falleciendo de los 3 a los 7 días del inicio, a pesar del trata-
miento adecuado.

Son signos de mal pronóstico, que indican que probablemente el
niño fallecerá antes de cinco días: crisis de cianosis,, intensa palidez
grisácea, polipnea muy progresiva, taquicardia, respiración irregular, adi-
namia-hipotonía, tos quintosa repetida, notable disminución del murmu-
llo vesicular.
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Hasta aquí hemos descrito los casos de evolución fatal, objeto de
este trabajo. En los que la evolución es favorable de un modo espontá-
neo, el curso suele ser prolongado, con un comienzo solapado y un pe-
ríodo de estado de dos a cuatro semanas, volviendo a la normalidad gra-
dualmente y sin dejar secuelas. En los casos de evolución favorable y
tratados, el carácter progresivo de la enfermedad cesa paulatinamente
en el espacio de una semana.

DATOS DE LABORATORIO.

No existe ningún dato de laboratorio que sea específico de la enfer-
medad.

Las cifras de lencocitos/mm 3, se distribuyen así .(X 1(V): 5-10, un
caso; 10-15, 3 casos; 15-20, 4 casos; 20, 2 casos. En un mongólico la ci-
fra se elevó a 52.000, no pudiéndose completar su estudio. En ocho ni-
ños había una desviación a la izquierda del hemograma, no hallándose
eosinofiha en ningún caso. El proteinograma fue normal en todos los
casos.

El Astrup, realizado en todos los niños, indicó una acidosis respira-
toria leve PCO2 de 50 a 60 mm. Hg., la saturación de 0, analizada en
3 casos, dio unas cifras de 39, 50 y 80 por ciento, en atmósfera de 02.
Estos datos corresponden al síndrome de bloqueo alveolapilar, que exis-
te en esta enfermedad.

Es difícil hacer controles seriados de la calcemia a estos niños, ya
que la mínima manipulación les empeora gravemente. Por ello sólo po-
demos aportar determinaciones aisladas en seis casos, y en dos de ellos
la calcemia era superior a 11 mg. por ciento (11'2 mg. por ciento), En un
caso con calcemia normal se halló, en el examen histo-patológico, una
moderada nefro-calcinosis; y en otro con calcemia también normal, una
necrosis del epitelio de los túbulos contorneados proximales.

El valor de la hipercalcemia y de las lesiones renales en la neumo-
nía por P.c. fue señalado por HALLMAN, TÄHKÄ y AHVENAINEN en 1954 y
1955, y se atribuyó a las hiperdosis de vitamina D. Posteriores estudios,
entre ellos el de 'PEANDI FARRÁS (1957), han hecho responsable de dicho
trastorno metabólico a la anoxia.

EXAMEN RADIOLÓGICO (figs. 5, 6 y 7).
Es un hallazgo común a todos los casos la afectación bilateral y casi

siempre simétrica, quedando libres las bases y la periferia que se hallan
ocupadas por enfisema. Las imágenes son ya bien patentes desde el
inicio de los síntomas y cambian poco de aspecto durante el curso de la
enfermedad. El aspecto más frecuente que hemos encontrado consiste
en unas opacidades irregulares, de . contorno mal definido y bastante
densas que en algunas placas confluyen en zonas homogéneas más im-
portantes. Ambos tipos de imágenes pueden alternar con otras radio-
transparentes dando un aspecto general reticulado o en panal. Con
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Fig. 5. —.Grandes opacidades homogéneas. Aspecto.
claro de vértices, periferia y bases. Imagen de halo de

enfisema (seilalado por unaflecha).

Fig. 6. — Nódulos semiconfluentes sobre un fondo de
infiltración difusa con base libre. Nemnomediastino HD.

Neumotórax HD, tras punción-biopsia.

menos frecuencia hemos observado el c4ico aspecto en "vidrio esme-
rilado", consistente en una infiltración homogenica y más blanda for-
mada por finas granulaciones, entre las que, en algunas radiografías, se
alternan pequeñas zonas radiotransparentes dando una imagen de as-
pecto espumoso. Sólo en una ocasión hemos visto cada uno de lo s. si-
guientes aspectos: epacidades hiliofugales tipo "pulmón catarran ban-
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Fig. 7. — Imageni en panal: , zonas localizadas de enfi-
sema en el seno de otras condensadas. Bases hiper-

Claras.

das lineales a partir del hilio; imagen de "halo de enfisema" de Feinberg
(pequeñas bullas de enfisema centradas sobre un islote de atelectasia).

Las posibles complicaciones visibles a rayos X son: neumotórax, neu-
momediastino, fractura costal, caridiomegalia por insuficiencia cardíaca.
Nosotros hemos observado neumomediastino yisible , radiológicamente en
dos casos, y en uh tercero se halló únicamente en la necropsia.

ESTUDIO ANATOMO-PATOLÓGICO.
Los hallazgos anatOrno-patológicos de los diez casos estudiados son

•superponibles.
Aspecto macroscópico: Los pulmones aparecen voluminosos, no co-

lapsados, de consistencia firme y coloración gris amarillenta. La super-
ficie de corte muestra una imagen reticulada con septos loballares pro-
minentes. La pleura no muestra alteraciones Patológicas (SPENCER, 1968).

Aspecto micriscOpico: Existe una afectación difusa del: parénquima
:pulmonar, mostrando una imagen histo-patológica propia de una neumo-
nía intersticial crónica (fig. 8). Aparecen tabiques alveolares aumentados
de espesor e infiltrados por linfocitos, moderada cantidad de células plas-
:máticas y células redondas, no existiendo proliferación fibrosa (fig. 9). Las
células alveolares limitantes son muy prominentes, adquiriendo una for-
ma cúbica e incluso puede existir una acentuada hipertrofia de dichas

„encontrándose descarnadas en, la luz . de algunos alvéolos (Bo-
LANDE, 1967) (figS. 10, 12 y : 13). Los espaciosáéreos periféricos pulmona-
res, especialmente los alveolos, y conductos alveolares, se hallan 'disten-
didos, estando ocupados 'por tina sustancia de aspecto espurriOsoligera-
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mente eosin6fila, en cuyo seno aparecen pequeños- cuerpos basófilos, en
preparaciones teñidas con hematoxilina-Eosina (fig. 11). En la tinción
P.A.S., el contenido de los espacios aéreos muestra una imagen en panal,
al colorearse las cápsulas de los quistes (figs. 12 y 13). Sin embargo, una
imagen más neta nos da la impregnación con Plata-Metenamina, que

Fig. 8. - E-0 95 X

Fig. 9

tiñe de color negro solamente algunos quistes, la mayoría esferoidales,
adoptando algunos de ellos una forma en semiluna. Con este método
evidenciamos, además de la cápsula, la presencia en el interior del quis-
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Fig. 10. — Giemsa 600 X

Fig. 11.— H-E 600 X
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te, de un corpúsculo oscuro de disposición central o mural (WiNsLow,
1968) (figs. 14 y 15). En algunos alvéolos en que no aparece material
espumoso en su luz, hallamos membranas hialinas (KissANE, 1967).

La existencia de unas paredes alveolares engrosadas, infiltradas por
células plasmaticas y linfocitos, con células alveolares prominentes, jun-
to a la. presencia, en los espacios aéreos periféricos distendidos, de un



Fig. 12. - P.A.S. 600 X

Fig. 13. - P.A.S. 1.500 X
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material espumoso eosinófilo (E-0) die muestra una estructura en pa-
nal (P.A.S.), en el cual :se pueden Cemostrar quistes de Pneumocystis
(Plata-Metenamina), nos conduce al diagnóstico de Neumonía por Pneu-
mocystis

DIAGNÓSTICO.

Es necesaria la . demostración directa de los quistes de Pneumocys-
tis para hacer un diagnóstico válido: Ello se puede conseguir in vivo
mediante la biopsia pulmonar por punción percutánea; misotros la hemos



Fig. 14. —Plata Metenamina 600 X

Fig. 15. —Plata Metenamina 1.500 X
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realizado en tres ocasiones, pero creemos que es sumamente peligrosa
en las formas graves y avanzadas, por lo que en estos casos la hemos
abandonado. Para varios autores tiene menos riesgos la biopsia por tora-
cotomía. En cuatro ocasiones hemos investigado la presencia del parásito

en la expectoración (técnica de LE TAN VINII con tinción Gram Weigert)
Sin resultados positivos. No hemos puesto en práctica el test de fijación
de complemento descrito por VIVELL y cols., 1956. El diagnóstico clínico
sólo puede ser de sospecha cuando se reúnen una serie de elementos:



132	 I. FARRE SOSTRES Y COLABORADORES

ambiente epidemiológico, lactantes de uno y medio a cuatro meses con
los antecedentes y signos clínicos antes descritos, escasos hallazgos en
el examen físico y radiografía evocadora. Sin embargo, muy parecidas
características, sobre todo radiológicas, se dan en otras varias enferme-
dades, tales como la proteinosis alveolar, el síndrome de Hamman-Rich,
la neumonitis vírica, el síndrome de Wilson-Mikity, la reticulosis, la
neumonía intersticial pertusoide, la neumonía lipoidea, la hemosiderosis
pulmonar. El diagnóstico puede ser todavía más difícil en los casos de
comienzo brusco y curso rápido, que pueden llevar a confusión con un
síndrome aspirativo, una insuficiencia cardíaca, etc.

TRATAMIENTO.

Actualmente el tratamiento de elección es el isotionato de pentami-
dina, introducido por IvÁny y PÁLDY en 1958. Los resultados son alen-
tadores, con. la condición de iniciar el tratamiento precozmente y no
tratarse de formas clínicas de evolución aguda. Nosotros, salvo en un caso
en que no fue sospechado el diagnóstico, hemos tratado los enfermos de
la siguiente forma: en dos casos con Ghtcantine; en un caso con Neosti-
hosan; y los seis restantes, al poder conseguir el preparado, que no existe
en el comercio español, con Isotionato de Pentamidina a la dosis de
4 mg./kg. y día intramuscular. La inefecti yidad del tratamiento se ex-
plica por las circunstancias antedichas: diagnóstico tardío y, especial-
-mente, la frecuencia de formas de evolución aguda. En otros cuatro
•niños, que no incluimos en este trabajo, ya que no cumplen con un
estricto criterio científico, la enfermedad respondió positivamente al
'fármaco.

No hace falta detallar el indispensable tratamiento complementario:
oxigenoterapia, matenimiento de la hidratación y aporte calórico por
-vía endovenosa, hemoterapia o tónicos cardíacos, si es necesario, etc.

RESUMEN.

Se describen las características clínicas y el estudio histo-patológico
de diez niños fallecidos a consecuencia de la neumonía por pneumocys-
tis Carinii, enfermedad excepcionalmente descrita hasta ahora en
lEspaña.
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