
CARTAS AL DIRECTOR

Fig. 2. Esquema del arrastre-incurvación del paquete broncovascular.

lares a la placa pleural3 o a desplazamientos de ci-
suras intralobares4.

Nuestra idea parte también de la presencia pre-
via de una placa pleural sobre parénquima normal-
mente aireado (fíg. 1 A), cuya paulatina retracción
produciría pérdida de volumen de los alvéolos más
periféricos, inmediatamente subpleurales (fig.
IB); en un determinado momento de este encogi-
miento, la superficie pleural se vería obligada a
plegarse, no pudiendo hacerlo hacia fuera por el
tope que supone la pared torácica (C y D). A par-
tir de este momento toda posterior retracción de la
superficie pleural no hará sino aumentar la invagi-
nación (o invaginaciones) ya producidas (E); esta
invaginación de pleura engrosada rodeada de al-
véolos colapsados iría penetrando más y más pro-
fundamente empujada por la fuerza de retracción
pleural, hasta encontrarse con otras fuerzas que la
detengan (F), o la obliguen a incurvarse sobre sí
misma. Estas podrían ser las rígidas estructuras
broncovasculares o mejor los propios alvéolos de
la profundidad del parénquima normalmente dis-
tendidos en cada movimiento respiratorio (G).
Esta incurvación, repetida nuevamente contra la
rígida pared torácica, daría lugar al inicio del ple-
gamiento helicoidal que continuará mientras siga
la retracción pleural (H).

El arrastre subsecuente del paquete broncovas-
clar (fig. 2) explicaría el signo de la cola de co-
meta, su rasgo radiológico diagnóstico por exce-
lencia.

Esta hipótesis secuenciada explica, a nuestro en-
tender, más completamente los hallazgos radioló-
gicos y anatómicos típicos de esta entidad: imagen
nodular, subpleural, intrapulmonar, engrosamiento
pleural adyacente y signo de la cola de cometa6.
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Positivización del test del sudor
tras el inicio de la afectación

pancreática en paciente adulto
afecto de fibrosis quística

Sr. Director: En la fibrosis quística (FQ) de la
infancia, las manifestaciones clínicas tanto respira-
torias como gastrointestinales suelen ser tan flori-
das que la sospecha de la enfermedad no suele
presentar grandes dificultades, como tampoco el
diagnóstico de certeza mediante el test del sudor
con una rentabilidad del 98 %1.

Las formas menores de FQ con escasa o nula
traducción clínica en la infancia, que se detectan
en la edad adulta representan el 2 % de todas las
FQ diagnosticadas. Sin embargo, se estima que
hasta un 40-50 % de los pacientes que padecen la
enfermedad pertenecen a este grupo y nunca lle-
gan a ser diagnosticados'-2. En la literatura es-
pañola sólo han sido publicados siete casos de FQ
en el adulto3"8. Presentamos un nuevo caso el cual
es gemelo univitelino de un paciente anterior-
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mente comunicado3, y cuyo diagnóstico no pudo
demostrarse en el momento en que se realizó el es-
tudio familiar de su hermano al estar asintomático
y tener un test del sudor repetidamente negativo.

Caso clínico. Varón de 20 años de edad, gemelo
univetilino de otro paciente afecto de fíbrosis quís-
tica. El paciente presenta un crecimiento y desa-
rrollo normal y entre sus antecedentes patológicos
únicamente destaca una apendicectomía a los
nueve años de edad y la presencia de episodios de
sinusitis de repetición desde los 13 años. Dos años
antes del ingreso, y a propósito de la revisión fami-
liar practicada tras el diagnóstico de su hermano,
se pudo constatar una radiografía de tórax y unas
pruebas de función respiratoria normales, así
como un test del sudor repetidamente negativo. El
ingreso fue motivado por cuadro de neumonía. La
radiografía de tórax mostró una condensación al-
veolar en língula, junto con un aumento de la
trama intersticial de predominio en campos infe-
riores. Tres hemocultivos seriados fueron negati-
vos, hallándose en esputo la presencia de Hae-
mophillus influenzeae. La analítica mostró una
VSG de 35 mm, leucocitos 16.100 c/mm3 con
3C/67S/4E/12M/14L; la glicemia, el ionograma,
las pruebas de coagulación, así como las de fun-
ción hepática y renal dentro de la normalidad. Asi-
mismo se determinaron: IgG 821 mg/dl, IgA 119
mg/dl, IgM 160 mg/dl, tripsinemia 3.780 mg/dl
fN 140-440), amilasemia 233 mg/dl lipasemia
1.681 mg/dl. La espirometría así como el test de
transferencia de monóxido de carbono fueron nor-
males. Una gammagrafía de ventilación (xenón
133) y perfusión (tecnecio 99m) mostró una per-
fusión normal y una ventilación heterogénea en
fase de equilibrio con ligera retención del traza-
dor en fase de lavado. El test del sudor mostró ci-
fras de Cl~ superiores a 90 mEq/1 en tres ocasio-
nes y la prueba de cristalización positiva.

Dada la escasa sintomatología de nuestro pa-
ciente la sospecha diagnóstica de fíbrosis quís-
tica, fue en realidad motivada por el antece-
dente familiar. He aquí, pues, un caso que muestra
como las formas menores de la enfermedad pue-
den manifestarse en la edad adulta, con sintomato-
logía de predominio respiratorio, en ocasiones
muy banal. Es por ello que la presencia de pato-
logía respiratoria como: sinusitis crónica, neumo-
nías de repetición, desarrollo de bronquiectasias y
de enfermedad pulmonar obstructiva crónica sin
causa justificada con o sin sintomatología digestiva
acompañante, debe incluir a la fíbrosis quística en
el diagnóstico diferencial.

En las formas larvadas de presentación en el
adulto, a la dificultad de la sospecha clínica, debe
añadirse la posibilidad de la negatividad del test
del sudor en presencia de enfermedad. En efecto,
si bien el 98 % de pacientes con fibrosis quística
presentan niveles de Cl~ en el sudor superiores a
60 mEq/1, el 1-2 % de los pacientes diagnostica-

dos cursan con valores inferiores a 60 mEq/112.
Nuestro paciente, que inicialmente presentaba el
test del sudor negativo, hizo una conversión posi-
tiva del mismo, coincidiendo con la elevación de la
tripsinemia, indicativa del inicio de la afectación
pancreática. Ello está de acuerdo con observacio-
nes anteriores en las que pacientes sin afectación
pancreática mostraron de forma temporal cifras de
Cl~ en el sudor dentro de la normalidad, presen-
tando una evolución más lenta y benigna de las al-
teraciones pulmonares9'10.
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Mucoviscidosis del adulto erróneamente
tratada como tuberculosis

Sr. Director: Durante años, la mucoviscidosis
(MV) se consideró como una enfermedad fatal en
la infancia. Recientemente se ha comprobado la
presencia, cada vez mayor, de MV en pacientes
adultos, como consecuencia de un tratamiento más
correcto de las formas infantiles y por el descubri-
miento más frecuente de casos que fueron pauci-
sintomáticos en la infancia'. Para el reconoci-
miento de estos últimos, es imprescindible que el
clínico tenga presente esta posibilidad diagnóstica
ante un cuadro compatible, independientemente
de la edad del paciente. Bronquitis y sinusitis cró-
nicas, neumonías de repetición, bronquiectasias,
insuficiencia pancreática y azoospermia son cua-
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