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realizO un espermiograma, que evidencio
azoospermia. Se decidié entonces practicar
una biopsia nasal, obteniéndose una muestra
en la que se pudo comprobar (por microsco-
pia electrénica) la ausencia de alteraciones
ultrastructurales ciliares. El paciente rechazo
la posibilidad de someterse a una biopsia tes-
ticular. Actualmente, se encuentra clinica-
mente estable y sigue controles periddicos en
nuestra consulta externa.

El diagndstico del sindrome de Young
debe ser sospechado en pacientes con bron-
quicctasias, infecciones sinopulmonares de
repeticién 'y azoospermia obstructiva. Sin
embargo, el diagndstico definitivo sdlo puede
ser sostenido una vez descartados otros pro-
cesos que cursan con similares hallazgos cli-
nicos. Uno de ellos es la fibrosis quistica
(FQ), cada vez mds frecuentemente descrita
en adultos'. El diagndstico se basa en unos
hallazgos clinicos compatibles y en el test del
cloro en sudor, que solo muy raramente ¢s
normal en pacientes con FQ?. En el caso aqui
discutido, a pesar de haber descartado las
mutaciones genéticas de FQ mads frecuentes
en nuestro medio, no es posible negar catego-
ricamente csta posibilidad (existen mds de
700 mutaciones descritas). Este dilema diag-
nodstico se presenta en todos los casos de sin-
drome de Young, pero sc ha publicado que la
prevalencia de mutaciones del gen del CFTR
no es superior cn estos pacientes que en la
poblacién  general’. Otra enfermedad que
debe ser descartada es la discinesia ciliar pri-
maria, que cursa con alteraciones de la ultra-
estructura y/o motilidad ciliar. Nuestro pa-
ciente no presentd deficiencias de los brazos
de dinefna en el examen de microscopia elec-
tronica. Tampoco se halld un déficit de inmu-
noglobulinas, subclases 1gG o o, -antitripsina.
La aspergilosis broncopulmonar alérgica y
otras causas de bronquiectasias difusas (en-
fermedades rcumaticas, sindrome de uias
amarillas, etc.) pueden ser razonablemente
desechadas por la clinica. La imposibilidad
de realizar una biopsia testicular nos impidio
descartar alteraciones de la espermatogénesis.
que en ocasiones se asocian con la clinica
que presenta nuestro enfermo®.

En ¢l sindrome de Young la clinica respi-
ratoria suele ser leve™. Es habitual que se
diagnostique en cl contexto de un estudio de
infertilidad masculina y, en el resto de los ca-
sos, al desarrollar el diagndstico diferencial
de un paciente con bronquiectasias. Normal-
mente. la funcion pulmonar muestra una obs-
truccion de cardcter leve con aumento del vo-
lumen residual y una difusion conservada. En
las series publicadas no se describen casos de
insuficicncia respiratoria, y sélo en algunas
s¢ citan pacientes con obstruccién severa al
flujo aéreo™®. En el caso aqui publicado. el
sindrome obstructivo y la insuficiencia respi-
ratoria deben, razonablemente, ser achacadas
al sindrome de Young dado que no se encon-
traron otros posibles factores contribuyentes
(el pacicnte no era fumador).

En resumen, ¢l sindrome de Young puede
ser causa de una obstruccién severa al flujo
aéreo y de insuficiencia respiratoria.

A. Veres Racamonde, L.A. Pérez de Llano®,
y J.L. Soilan del Cerro*
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Relacion dosis-respuesta en el test
de provocacién bronquial
inespecifica con metacolina

Sr. Director: Para poder interpretar una
prueba de provocacién es preciso relacionar
la intensidad del estimulo y la respuesta ob-
servada. Para ello sc utilizan unos ejes de co-
ordenadas, registrando en el eje de abscisas
las dosis del farmaco administrado y en el de
ordenadas la respuesta (curva dosis-respucs-
ta), persistiendo la controversia de expresar la
dosis en escala lincal o logaritmica'.

La relacion dosis-respuesta en la prueba
de metacolina ha sido descrita como «) rela-
cion lineal dosis-descenso del VEMS; b) re-
lacion logaritmo de la dosis-descenso del
VEMS, y ¢) otras relaciones mds complejas.
La determinacion de la relacion dosis-res-
puesta no es tan simple como pudiera pare-
cer porque frecuentemente se dispone de po-
cos pares de valores (sujetos muy reactivos
con descensos rapidos del VEMS), por la va-
riabilidad de la medida de la respuesta y por
la incertidumbre sobre la cantidad de meta-
colina depositada realmente en los receptores
bronquiales.

Hemos tratado de averiguar la funcion que
mejor describe la relacidn, en un estudio de
hiperreactividad bronquial en la poblacién
general. Se han estudiado 114 sujetos de am-
bos sexos entre 22 y 44 afios, clegidos al
azar, del censo de poblacién de Oviedo, parti-
cipantes dentro del grupo espanol en el Estu-
dio Europeo de Salud Respiratoria®. Depen-
diendo de las respuestas a un cuestionario
sobre sintomas respiratorios se administré la

dosis de metacolina mediante dosificador
MEFAR, de acuerdo a dos tipos de protoco-
lo: uno corto (0,0039 mg/dosis. inicial y me-
diante cinco escalones, doblando la dosis has-
ta alcanzar una dosis final acumulada de
1 mg) y otro protocolo largo (0,0019 mg/do-
sis. inicial y mediante 10 escalones, alcan-
zando una dosis final acumulada igualmente
de 1 mg). Se realizé espirometria forzada en
espirémetro de agua BIOMEDIN, computari-
zado on line, en situacién basal, 2 min des-
pués de inhalacion de diluyente (solucién sa-
lina tamponada con fosfato para obtener un
pH fisioldgico) y a intervalos de 2 min des-
pués de cada inhalacién de metacolina. Se
utilizaron los datos de los un 15 sujetos en los
que el VEMS descendié al menos un 15% del
valor control (posdiluyente). EI menor nime-
ro de pares de datos utilizado fue cuatro (2
sujetos), y el mayor 10 (3 sujetos), con una
media de pares de datos de 7,33. Se estudia-
ron tres tipos de regresion: lineal, reciproca y
logaritmica. En los tres se tomé el VEMS en
porcentaje como “y”. En la regresiones lineal
y reciproca, s¢ tomaron como “x” los mg
acumulados inhalados. La regresion logarit-
mica (log dosis) era lineal, pero tomando
como “x" el logaritmo de los mg acumulados
inhalados. La expresion de la regresion reci-
procaes l/y = a + bx.

Los coeficientes de correlacion de las di-
ferentes regresiones y la relacién entre cllas
se expresan en la tabla 1. Se observan dife-
rencias significativas (t de Student de datos
aparcados) entre regresion lineal y reciproca
(p < 0.001), y entre regresion lineal y logarit-
mica (p < 0,001).

El modelo de respuesta al que mejor se
ajustan los datos es la regresion reciproca, si
bien con poca ventaja sobre el modelo de re-
gresion lineal, el cual consideramos mas
aconsejable por su mayor sencillez. EI mode-
lo de regresion logaritmica se ajusta peor y
no recomendamos su empleo, al menos en es-
tudios similares al aqui presentado.
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TABLAI
Coeficientes y relacion en los diferentes tipos de regresion

Regresion

Lineal (1)

Reciproca (2} Logaritmica (3)

Coeficiente de correlacién
Mecdia (DE)
Limites

—0.951 (0.030)
-0,886 a 0,988

0,962 (0,022)
0,922 2 0,995

—-0.887 (0,063)
-0.751a 0,991

p <0001 entre () y (1)1 p <0001 entre (1) y (3).
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Neumotorax bilateral espontaneo
y fibrosis pulmonar idiopatica

Sr Director: El neumotérax bilateral cs-
pontdneo simultdneo (NBES) es una entidad
poco frecuente, representando alrededor del
2% de los ncumotérax espontdneos'” y en la
mayoria de los casos se encuentra asociado a
enfermedad pulmonar subyacente. El neumo-
térax espontaneo es una de las posibles com-
plicaciones de la fibrosis pulmonar idiopatica
(FPI), pero no se ha publicado previamente
ningun caso de afectaciéon bilateral simultd-
nea.

Mujer de 52 afios, no fumadora, sin nin-
gun antecedente medicoquirtrgico de interés.
Quince meses antes del ingreso habia comen-
zado con disnea de grandes esfuerzos que no
limitaba su actividad diaria. En las dltimas 5
semanas se habia producido un cmpeora-
miento de su disnea hasta hacerse de reposo.
con tos seca y dolor tordcico bilateral inespe-
cifico. En la exploracion fisica la paciente es-
taba afebril, taquipneica, sudorosa, con cia-
nosis labial y acra, y presién venosa yugular
ligeramente elevada. Sc auscultaba disminu-
ci6én del murmullo vesicular y crepitantes en
los dos tercios inferiores de ambos hemité-
rax. El resto de la exploracion era anodina,
excepto la presencia de acropaquias. En la
analitica destacaba una férmula leucocitaria
con ligera desviacion izquierda, Hb 11 g/dl.
Hto. 32%, glucosa 198 mg/dl, NUS 39 mg/dl,
creatinina 1,8 mg/dl y LDH 271 U/I. La bate-
ria de autoanticuerpos fue negativa y la enzi-
ma conversiva de angiotensina normal. La
gasomelria arterial basal presentaba pO, 46
mmHg. pCO, 36 mmHg y pH 7,35. La radio-
grafia de térax demostré un neumotérax bila-
teral e infiltrado parenquimatoso bilateral y
difuso que no respetaba [obulos, con una base
reticulonodular confluente y probables quis-
tes. El volumen pulmonar estaba aparente-
mente disminuido. No se observaba derrame
pleural ni adenopatias mediastinicas (fig. 1).
Se colocd tubo de drenaje izquierdo consi-
guiéndose reexpansién de esc pulmoén con
mejoria clinica y gasométrica. Tres dias des-
pués del ingreso una TAC tordcica puso de
manifiesto la prictica resolucion del neumo-
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Fig. 1. Neumotérax bila-
teral e infiltrado paren-
guimatoso difuso, con una
base reticulonodular con-
fluente.

torax en ambos hemitérax, lesiones quisticas
de pared fina que confluian en campos me-
dios ¢ inferiores con cierto patréon de panali-
zacion, y algin drea de patrén en vidrio des-
lustrado en campos medios. En las bases se
apreciaban nodulos de pequefio tamafio y mi-
nimo derrame pleural izquierdo. El cuarto dia
de ingreso se realizé biopsia pulmonar diag-
nostica mediante toracotomia derecha. El
diagnéstico anatomopatoldgico fue de neu-
monia intersticial usual.

El NBES es una entidad rara. De una inci-
dencia estimada para el neumotdrax espontd-
neo en 9 por cada 100.000 habitantes, se han
publicado prevalencias de NBES entre 1,3 y
49%'2. Una revisién de los autores suizos
Graf-Deuel y Knoblauch sumé 12 casos pro-
pios de NBES, recogidos a lo largo de 20
afos, a los 44 publicados previamente. En un
34% de esos 56 casos no existia enfermedad
de base y en otro 349 ésta correspondia a en-
fermedades con proliferacion de células me-
senquimales: sarcoidosis, linfangioleiomio-
matosis, histiocitosis X. linfoma y sarcoma.
Otros diagndsticos fueron infecciones, inclu-
yendo tuberculosis, sindrome de Marfan, fi-
brosis quistica, endometriosis y 3 pacientes
con otros tumores (carcinoma de ovario, car-
cinoma de cérvix y mesotelioma). Se han
descrito  pacientes asintomaticos 'y otros,
COMo nuestra paciente. se presentan con se-
vera afectacion clinica. Los sintomas mids fre-
cuentes son disnea y dolor tordcico. Aunque
¢l NBES es potencialmente letal, ticne un
buen prondstico a corto plazo: en la serie sui-
za, de los 12 pacientes no hubo muertes que
se pudieran atribuir al NBES. La mortalidad
estd mds relacionada con la patologia subya-
cente. En nuestra paciente. las imdgenes de la
TAC planteaban el diagndstico diferencial
con la histiocitosis X y la linfangioleiomio-
matosis. La ausencia de hdbito tabiquico y la
afectacion de senos costofrénicos hace poco
probable el diagnéstico de histiocitosis X y la
pérdida de volumen pulmonar radioldgico va
en contra de la linfangioleiomiomatosis. Por
dltimo, la presencia de acropaquias es mds
frecuente en la FPL

El ncumotdérax espontineo es una de las
posibles complicaciones de la FPIL En la tni-
ca serie donde se estudio la prevalencia de

neumotérax en pacientes con fibrosis pulmo-
nar, de las 46 consideradas como idiopdticas
un 6,5% presentaron neumotdrax esponti-
neo, en ningin caso bilateral®. Hay varias
teorfas sobre los mecanismos productores de
NBES®. En nuestro caso el mecanismo mas
probable dado el patron radioldgico es la ro-
tura bilateral de quistes de localizacién sub-
pleural.

Con el tratamiento conservador la evolu-
cién inmediata de los NBES de gran tamafio
es desfavorable'®. Parece razonable la indi-
cacion de un tratamiento definitivo, como la
pleurectomia, en al menos uno de los lados,
especialmente en pacientes con enfermedad
de base'*. Existen otros métodos alternati-
vos sobre los que hay menos consenso,
como la pleurectomia apical con toracosco-
pia y la pleurodesis toracoscépica con talco.
El tratamiento debe ser individualizado, ba-
sandose fundamentalmente en la situacion
clinica del paciente y en el tamafio del neu-
motdrax.
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