CARTAS AL DIRECTOR

Infecciones respiratorias
recurrentes, azoospermia primaria
y alteraciones en la estructura
ciliar. ;Una nueva variante

de discinesia ciliar primaria?

Sr. Director: En los tltimos afnos la aso-
ciacion entre esterilidad masculina e infeccio-
nes respiratorias recurrentes se ha relaciona-
do frecuentemente con la discinesia ciliar
primaria (DCP), la fibrosis quistica (FQ) y el
sindrome de Young (SY)'2. La DCP se carac-
teriza por rinosinusitis cronica, bronquiecta-
sias (pueden conducir a fallo respiratorio),
dextrocardia (en el 50% de los casos) e infer-
tilidad masculina®. Desde que se propuso
como causa de estas manifestaciones clinicas
la alteracién en los movimientos y estructuras
ciliares, son muchos los defectos inherentes
demostrados™*.

No hemos encontrado publicacién alguna
en la que se describa la asociacion de azoos-
permia, defectos ventilatorios y aplasia ger-
minal relacionados con la DCP. Reciente-
mente, en su revista ha sido publicado® el
caso de un varén en el que se observaban
infecciones respiratorias recurrentes y azoos-
permia en relacién con un sindrome de célu-
las de Sertoli exclusivamente, sin evidenciar-
se en sus estudios anatomopatolégicos la
ausencia de brazos de dineina que caracteriza
la DCP. Nosotros aportamos el caso de un jo-
ven con antecedentes de infecciones respira-
torias recurrentes, azoospermia y aplasia ger-
minal por alteraciones en la estructura ciliar.

Vardn de 36 afios de edad con infecciones
sinopulmonares recurrentes e infertilidad. En
la exploracién fisica encontramos un fenotipo
normal, crepitantes bibasales a 13 rpm en la
auscultacion pulmonar y testiculos con ligera
disminucién del tamafio. No habia evidencia
clinica de varicocele. El hemograma, la bio-
quimica convencional, las determinaciones
inmunolégicas, la funcién pancredtica, las
concentraciones séricas de testosterona, la
prolactina y las hormonas luteinizantes y foli-
culoestimulantes fueron normales. Se repitie-
ron los tests del sudor y los estudios genéti-
cos para la fibrosis quistica (FQ) con resultados
normales. Los estudios radiolégicos revelaron

Fig. 1. Corte transversal de un cilio, Apréciese
la ausencia del brazo interno de dineina.
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un térax con algunas bronquiectasias. Se rea-
liz6 una ecografia testicular en la que se ob-
servo unos testiculos disminuidos de tamano
con hipertrofia bilateral del epididimo y vari-
cocele bilateral (grado I-1I). Por todo esto, se
procedio a la biopsia de ambos testiculos, en-
contrdndonos un tejido constituido casi ex-
clusivamente por células de Sertoli y, en tes-
ticulo derecho, una imagen en mosaico
(maduracién de la espermatogénesis frenada
en un 6,3%), con esclerosis testicular del 7%
y un 86,3% de células de Sertoli, por lo que
se Hegé al diagndstico de insuficiencia testi-
cular primaria, llamada también sindrome de
Sertoli o sindrome del Castillo®. El andlisis
repetido de semen tres meses después reveld
una azoospermia completa, con fructosa del
liquido seminal de 207 mg/dl (normal, 150-
650 mg/dl), pH 7,1 y viscosidad normal. Se
comprobé la existencia de eyaculacién retré-
grada por la técnica de examen urinario tras
eyaculacion. Las pruebas de funcién respira-
toria fueron normales. Se realizé fibrobron-
coscopia con biopsia bronquial y, tras el estu-
dio por microscopia electrénica, se observé
un defecto en el brazo de dineina (fig. 1),
confirmandose el diagndstico de discinesia
ciliar primaria.

La infertilidad de la DCP se debe a un de-
fecto en el movimiento de los espermatozoi-
des y de su estructura®*. En nuestro caso, la
exploracion fisica y los andlisis de funcién
testicular, asi como la biopsia testicular, nos
sugirieron azoospermia primaria por aplasia
germinal. La oligospermia y la azoospermia
son dos entidades comunes en la DCP, que se
presenta con una espermatogénesis normal
pero con un transporte defectuoso del esper-
matozoide, no observandose nunca en asocia-
cién con aplasia germinal. La historia clinica,
los andlisis de laboratorio y las alteraciones
ciliares permitieron excluir la FQ y el SY.

Con nuestro caso, ponemos en evidencia
que todavia no estdn descritas todas las posi-
bles manifestaciones clinicas de la discinesia
ciliar primaria. Por otra parte, la importante
similitud clinica entre la DCP, el SY y la FQ
deberia, quiza, hacemos plantear la posibili-
dad de incluirlos dentro de un mismo grupo
de anomalias.
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Tratamiento de la fibrosis
pulmonar idiopatica

Sr. Director: Hemos podido leer reciente-
mente el interesante articulo editorial publi-
cado en su revista por Agusti y Xaubet', so-
bre el estado actual del tratamiento de la
fibrosis pulmonar idiopatica (FPI). Dicho ar-
ticulo nos ha parecido de especial importan-
cia por abordar uno de los temas mas contro-
vertidos en el tratamiento de la FPL

Al igual que el asma bronquial en su mo-
mento, la FPI se define cada vez mas como
una enfermedad inflamatoria y, en este senti-
do, deberfa comportarse como tal y dar una
respuesta positiva —claramente positiva— al
tratamiento con corticoides. Como afirman
los autores esto no siempre es asi. La eficacia
del tratamiento corticoide en la FPI es en mu-
chos casos insuficiente, no s6lo para detener
la progresién de la enfermedad, ni tan siquie-
ra para mejorar los indices de funcién respi-
ratoria, sino incluso ~en ocasiones— para pro-
ducir una mejoria clinica suficiente como
para disminuir el grado de disnea y mejorar
la calidad de vida del paciente.

Sabemos que en la FPI pueden considerar-
se dos fases: una primera de inflamacion y
una segunda de fibrosis, ambas separadas en-
tre si por un tiempo variable de evolucion
que puede ser incluso de aiios. Estas fases so-
lemos correlacionarlas con la clinica del pa-
ciente, quien puede estar asintomatico o pau-
cisintomdtico en los estadios iniciales de la
enfermedad —tedricamente la fase de inflama-
cién—, hasta el punto de que, como mencio-
nan Agusti y Xaubet, hay autores que optan
por no tratar en estas fases iniciales, dejando
los corticoides y sus eventuales complicacio-
nes para fases mas avanzadas de la enferme-
dad.

Por otro lado, sigue sin haber, como asi-
mismo se menciona en el articulo, evidencias
concluyentes sobre la eficacia de otras op-
ciones terapéuticas (inmunosupresores, anti-
fibréticos, etc.). De igual modo, las nuevas
posibilidades que se otean en el horizonte
—especialmente anticitocinas tales como el
basiliximab, infliximab, etc.— ni siquiera han
entrado en el campo de las indicaciones para
este proceso.

Buena parte de estas aparentes paradojas e
incertidumbres radica en la escasa frecuencia
de este proceso, asi como en lo escaso de las
series estudiadas, bastantes de ellas retrospec-
tivas. Si los estudios multicéntricos tienen in-
terés, en la FPI se revelan como imprescindi-
bles. Se hace necesario progresar en el
conocimiento de la incidencia y prevalencia
de esta afeccion, asi como en la realiza-
cién de estudios multicéntricos prospectivos
que, al reunir de forma sistematizada una ca-
suistica mas amplia, permitan llegar a conclu-
siones mas acertadas.

Nuestro equipo, consciente de esta reali-
dad, se propuso como primera medida cono-
cer la incidencia real de esta patologia en
nuestro dmbito, como paso previo a constituir
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un grupo de trabajo multicéntrico que estu-
viera interesado y fuera capaz de profundizar
en el conocimiento de la misma, dentro del
contexto mds amplio de las neumopatias in-
tersticiales difusas (NID).

Para ello elaboré y presenté un proyecto
de creacion de un Registro de Neumopatias
Intersticiales de Andalucia (RENIA), registro
de base hospitalaria que ha merecido el apo-
yo de la Asociacion de Neumdlogos del Sur
(NEUMOSUR) y el patrocinio de la Funda-
cién Neumosur.

El registro ha comenzado a funcionar en
marzo de 1998 y en el momento actual se han
adherido al proyecto mas de 28 hospitales de
la Comunidad Auténoma de Andalucia, ha-
biéndose recogido mds de 150 casos de NID,
de los que mds de la mitad son FPIL.

En el momento actual estamos en fase de
perfilar, con los corresponsales del registro
en los diferentes hospitales, las estrategias fu-
turas, de cara a la constituciéon de un grupo
multicéntrico de trabajo que realice propues-
tas concretas de sistematizacion del diagnds-
tico y de abordajes terapéuticos.

Esta forma de actuar nos parece especial-
mente adecuada para unas patologias tan
poco frecuentes, y estimamos son una base
idénea para la evaluacién de las terapéuticas
existentes y de aquellas que empiezan a apa-
recer en el horizonte.
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;Plinio o Pickwick?

Sr. Director: Si no fuera por el temor a
sobrecargar la terminologia médica y, sobre
todo, la memoria de los sufridos médicos di-
ria que hay tres tipos de razones para apoyar
la propuesta del Dr. Sauret Valet' de sustituir
el apelativo de “sindrome de Pickwick™ por
el de “sindrome de Plinio”.

La primera es que el admirable Sr. Pick-
wick no es el verdadero protagonista del sin-
drome. Como recuerda Sauret el verdadero
(y supuesto) enfermo es Joe, el criado o reca-
dero de Mr. Pickwick. Algo de esto deberia
sugerir el cauto titulo del articulo de Burwell®
que habla no de un “sindrome de Pickwick”
sino de “sindrome pickwikiano”. Es como si
desedramos acufiar un término para nombrar
al sindrome de la gota y llamdsemos sindro-
me de Zalamea al conjunto de sintomas que
presentaba D. Lope de Figueroa, el general de
las tropas que ocuparon el pueblo de Zalamea.

Por lo tanto, la adscripcién del nombre de
Pickwick a la somnolencia que produce la ex-
trema obesidad es equivoca: deberia haberse
llamado “sindrome de Joe”, pero dado que
éste es un nombre familiar muy frecuente en
los paises anglosajones hubiera sido dificil
identificarlo. En cambio, el nombre de Plinio
es mucho mds concreto y no induce a més
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dudas que la de saber si se trata del tio o del
sobrino.

La segunda es que la descripcion que hace
Plinio el Joven de los sintomas que presenta-
ba su tio, Plinio el Viejo, es mucho mas pre-
cisa que la que hace Dickens. Tiene la venta-
ja de que se refiere a una persona real vy,
ademds, la admirable observacion que sugie-
re el origen de los sintomas en la obstruccion
del tracto respiratorio alto.

Finalmente, la tercera es que yo también
deseo que el Dr. Sauret se haga famoso cuan-
do sea mayor.

Por iiltimo, creo que ya es hora de que los
latinohablantes proporcionemos algin térmi-
no propio a la medicina y a la ciencia en ge-
neral. En medio de tanto spanglish como se
maneja hoy en nuestros textos médicos, y
hasta en diarios y revistas, no estaria de mas
que el latino nombre de Plinio apareciera de
vez en cuando en nuestra terminologia.

Claro que tal vez seria necesario aclarar
que no se trata del personaje de F. Garcia Pa-
bén, el inclito jefe de la Guardia Municipal
de El Tomelloso, que por ser mds reciente a
lo mejor es mds conocido que el verdadero
sujeto de la denominacién propuesta por el
Dr. Sauret: Plinio el Viejo.
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Aneurisma aortico infeccioso
secundario a una neumonia
necrosante

Sr. Director: Los aneurismas producidos
por arteritis infecciosas, tras una inoculacién
bacteriana de origen no endocarditico, son
muy raros'. Algunos estudios sitdan su inci-
dencia entre el 0,06 y el 0,6% de todos los
aneurismas. Las condiciones que predisponen
a su aparicion son una lesién intimal previa y
la contigiiidad de un proceso supurativo cré-
nico. Los gérmenes que mds frecuentemente

Fig. 1. Pieza operatoria:
dilatacién de aorta as<
cendente y aneurisma del
cayado aértico (flechas).

se encuentran en estos aneurismas  son
Staphylococcus aureus, Salmonella, Strepto-
coccus 'y Escherichia coliy Treponema palli-
dum y los hongos son mds raros. Presentamos
un caso de aneurisma adrtico por arteritis
infecciosa secundario a una neumonia necro-
sante por Staphylococcus aureus que se ma-
nifesté por fiebre, tos y hemoptisis.

Varén de 68 afios de edad, con una cegue-
ra parcial por un desprendimiento de retina,
que 9 dias antes de su ingreso hospitalario
comenzé con fiebre y tos. Posteriormente, se
afiadieron al cuadro esputos hemoptoicos, he-
moptisis franca y dolor interescapular en am-
bos costados. En la exploracién fisica desta-
caban un buen estado general, pulmén con
roncus dispersos e hipoventilacién en la mi-
tad superior del hemitérax izquierdo. A su in-
greso se le practicd un hemograma, que ma-
nifesté una ligera leucocitosis con neutrofilia
y una velocidad de sedimentacion de 120 a la
primera hora. El perfil bioquimico fue normal
y los cultivos de esputo, negativos. En hemo-
cultivos practicados, se aislo Staphylococcus
aureus. La radiografia de tdrax evidenciaba
una condensacion en el vértice superior iz-
quierdo, que borraba el perfil del cayado adr-
tico. La radiografia de térax practicada 5 dias
antes habia sido normal. La tomografia axial
computarizada de térax evidenciaba una dila-
tacién aneurismdtica que afectaba el arco adr-
tico en su cara lateral y superior izquierda,
con didmetro méaximo de 8 cm, presentando
una trombosis mural que dejaba una luz de
44 mm, alteracién de los troncos supraadrti-
cos por la dilatacién aneurismatica, lesién in-
flamatoria pulmonar, derrame pleural izquier-
do y pérdida de volumen del 16bulo inferior
izquierdo, probablemente secundaria al de-
rrame. El paciente evoluciond desfavorable-
mente, aumentaron el dolor costal izquierdo,
la hemoptisis y la fiebre, falleciendo 4 dias
después de su ingreso por un cuadro sibito
de disnea intensa, sudacidén, shock y para-
da cardiorrespiratoria. El estudio necrdpsico
confirmé la existencia de un aneurisma en el
cayado adrtico, de 7 cm de didmetro maximo
(fig. 1), fusionado con el l6bulo superior del
pulmén izquierdo. Dicho pulmén pesaba 470
g, era de coloracion rojo-negruzca y en el es-
tudio presentaba una neumonia necrosante
que afectaba al 16bulo superior. Se observa-
ron colonias de bacterias grampositivas tanto
en el seno de la neumonia como en la pared
de la aorta fusionada. La pared vascular pre-
sentaba a ese nivel numerosas placas de ate-




