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neumonia, siendo tratado con ertapenem, clindamicina, corticoides
y broncodilatadores. 7 dias tras el alta es traido a nuestro hospi-
tal ante deterioro progresivo. A la exploracién fisica presentaba
caquexia, crepitantes en hemitérax izquierdo y abdomen ligera-
mente doloroso a la palpacién. En la analitica destacaba aumento
de reactantes de fase aguda, sin eosinofilia. La tomografia axial
computarizada mostré6 una consolidacién en lébulo superior
izquierdo, con areas de cavitacion de paredes irregulares (fig. 1A)y
marcada dilatacién de asas de intestino delgado. El paciente fue tra-
tado con piperacilina-tazobactam y amikacina sin obtener mejoria.
Se realiz6 fibrobroncoscopia, en la que se observé una secrecién
fluida verdosa, con larvas filariformes de Strongyloides stercoralis
en la citologia del broncoaspirado (fig. 1B). Ante el diagndstico
de infestacién pulmonar se afiadié albendazol e ivermectina. No
obstante, se produjo un empeoramiento progresivo, y el paciente
fallecié a los 26 dias.

Las larvas filariformes de Strongyloides stercoralis penetran por
la piel, acceden por el sistema venoso a cavidades derechas car-
diacas, y de estas a los pulmones. A través de la glotis pasan al
aparato digestivo donde depositan huevos y liberan larvas rabditi-
formes no infectantes”. Estas pueden transformarse en filariformes
invasoras durante los ciclos de autoinfeccién penetrando la mucosa
intestinal para completar el ciclo®, produciendo ulceraciones que
favorecen bacteriemias. En la infestacién pulmonar, las larvas infil-
tran los espacios alveolares y vasculares con evolucién a neumonitis
intersticial difusa hemorragica, distrés respiratorio del adulto o
neumonia lobar como en el caso presentado?-.

Nuestro paciente trabajaba descalzo en el campo, lo que
explicaria la puerta de entrada, mientras que diferentes factores
pudieron precipitar lainfestacién: gastrectomia con la consiguiente
aclorhidria, ausencia de bazo, desnutricién y tratamiento con
corticosteroides'~#. Cabe destacar que la parasitosis por Strongy-
loides stercoralis no es Gnicamente exotica, sino que es endémica

en la costa mediterraneaZ, con la prevalencia mas alta en agricul-
tores de ciertas comarcas. Seria razonable la deteccién de larvas
en situaciones de riesgo, sobre todo antes de iniciar terapias
inmunosupresoras, para prevenir la diseminacién y la mortalidad
por esta enfermedad’ 34,
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Broncoaspiracion de cuerpo extraiio
odontoldgico. A propésito de tres casos

@ CrossMark

Three cases of odontological foreign body bronchoaspiration
Sr. Director:

Hemos leido con interés el articulo recientemente publicado por
Gémez Lopezetal.!, en el que se presentaba un caso de broncoaspi-
racioén de cuerpo extrafio metalico odontolégico, haciendo hincapié
en la rareza del material aspirado, pues solo se han publicado
2 casos, uno de ellos el de los citados autores.

En nuestro centro hemos tenido la oportunidad de extraer a
3 pacientes, sendos cuerpos extrafios de la misma naturaleza
al referido. El primero de ellos, el 14-marzo-2007, en un varén
de 71 afos, tras localizar el cuerpo extrafio, se extrajo en quiré-
fano bajo anestesia general con una cestilla e intubacién rigida.
El 9-julio-2009, a una mujer de 63 afios se le extrajo, en la sala
de broncoscopias con solo anestesia topica y con férceps flexible de
22mm. El tercer paciente, el 10-junio-2014, una mujer
de 75 afios, a la que intentamos extraer el material en la sala
con broncoscopia flexible y sedacién con midazolam sin éxito,
lo que nos obligd al dia siguiente a hacerlo con traqueoscopio
rigido bajo anestesia general en quir6fano, y con unas pin-
zas rigidas de las que utilizamos para retirar las proétesis de
silicona.

En todos los casos, los pacientes estaban siendo sometidos a
cirugia dental de implantacién osteointegrada en el momento de
la aspiracion del cuerpo extrafio. Se alojaron en el arbol bron-
quial derecho (bronquio de la pirdimide basal y en intermediario),
por efecto de la gravedad su parte mas gruesa quedé en posiciéon
distal, ofreciendo la punta hacia arriba, lo cual facilita la extrac-
cién por parte del endoscopista, como ya apuntan Leuzzi et al.2.
El material broncoaspirado al que estamos haciendo referencia’ es
una punta de llave manual de torque (par de torsion), fabricada en
acero quirdrgico, de 20 mm de longitud (existen diversas longitu-
des comercializadas) y punta hexagonal de 1,31 mm. Sirve para ser
acoplada a la llave de torque y atornillar la prétesis implantoso-
portada de titanio, fase clave de dicha cirugia. Como elementos de
seguridad, estas puntas presentan en su parte superior una corona
giratoria que permite enroscar el tornillo, y que posee un pequefio
orificio, como podemos apreciar en la imagen, para introducir un
hilo dental que impediria su caida y broncoaspiracién (fig. 1).

Después de nuestra experiencia, podemos hacer algunas consi-
deraciones. En nuestros 3 casos, el método de extraccion fue muy
distinto entre si, y el procedimiento dependié fundamentalmente
del grado de colaboracién del paciente, pudiéndose utilizar indis-
tintamente la broncoscopia flexible o la rigida. Abogamos por
el empleo de la primera como técnica de inicio, por ser mucho
mas accesible en nuestro medio hospitalario. No obstante, cual-
quier dificultad durante esta puede ser facilmente solventada
con el empleo de la rigida. Se nos requirieron 2 de las piezas
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Figura 1. Punta de llave manual de torque.

extraidas para ser aportadas como prueba en la correspondiente
demanda judicial. Por ello, insistimos en la prevencién de estos
accidentes por su frecuencia, gravedad potencial e implicaciones
médico-legales.
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Hallazgo de la mutacion fundadora
C.3344C>t(p.Pro1115Leu) en el gen EIF2KA4 en
pacientes ibéricos de etnia gitana con
enfermedad veno-oclusiva pulmonar: una
llamada de atencion a nuestra practica diaria

@ CrossMark

Founder mutation C.3344C>t(p.Pro1115Leu) in the EIF2KA4 gene
in iberian romani patients with pulmonary veno-occlusive
disease: A warning for our daily practice

Sr. Director:

La enfermedad veno-oclusiva pulmonar (EVOP) es una forma
poco comn de hipertension arterial pulmonar, cuya incidencia es
desconocida, en parte debido a su infradiagnéstico y clasificacién
errénea como hipertensién arterial pulmonar idiopatica (HAPI).

Se distingue por una disminucién marcada de la capacidad de
difusién de monoxido de carbono (DLCO) y un patrén radiolégico
tipico, afecta con mayor frecuencia al sexo masculino y presenta un
curso mas agresivo que la HAPI'. Se han descrito miltiples causas
relacionadas con su desarrollo, entre las que se encuentran altera-
ciones genéticas, habiéndose descrito recientemente la mutacién
en homocigosis o heterocigosis compuesta del gen EIF2AK4 como
causa de la EVOP, que parece estar presente en el 25% de las formas
esporadicas y en el 100% de las familiares, mostrando un patrén de
herencia autosémica recesiva y elevada penetrancia’.

Nuestro grupo ha descrito una mutacién fundadora en EIF2AK4
C.3344C>T(p. Pro1115Leu) en homocigosis en 18 pacientes de etnia
gitana pertenecientes a 10 familias con elevada consanguineidad y
varios miembros afectos (tabla)?.

Todos los pacientes desarrollaron la enfermedad en la edad
adulta joven (media: 27,43 + 7,3 afios), presentando la mayoria de
ellos formas rapidamente progresivas, con un desenlace fatal (exitus
o trasplante bipulmonar) en el primer afio tras el diagnéstico.

Si bien el perfil clinico al diagndstico fue variable, todos los
pacientes presentaban un rasgo comun: una DLCO severamente
disminuida.

Cabe destacar, que el estudio de familiares revel6 un nimero
elevado de exitus en parientes sin estudio genético, pero con his-
toria sugestiva de EVOP. Ademas, hemos encontrado un nimero
alarmante de familiares (59,7%) portadores en heterocigosis de la

mutacién con el consiguiente riesgo de aparicién de nuevos casos
de homocigotos en las generaciones futuras (tabla 1).

A dia de hoy la poblacién gitana en Espafia se estima cercana
a 750.000 individuos distribuidos por todo el territorio®#, carac-
terizdndose por una elevada tasa de consanguineidad. Dado que
la mutacién descrita parece hasta la fecha propia de esta etnia y la
severidad de laenfermedad, se trata de un problema socio-sanitario
potencialmente grave propio de esta poblacién, que podria ser
prevenido parcialmente mediante la realizacion de un diagnéstico
genético precoz y un adecuado consejo genético dirigidos a reducir
el nimero de nuevos casos afectos.

Por tanto, en nuestro pais, creemos imprescindible mantener
un elevado nivel de sospecha, y recordar que ante un paciente de
etnia gitana en estudio por disnea con historia familiar de HAP y
DLCO severamente disminuida, se debe excluir el diagnéstico de
la EVOP, y es necesario realizar el estudio genético de EIF2AK4,
estando contraindicada la biopsia pulmonar. El hallazgo de muta-
ciones en homocigosis en EIF2KA4 debera implicar la derivacién
precoz del paciente a un centro con programa de trasplante pulmo-
nar, y contraindicara el uso de vasodilatadores pulmonares, por el
elevadoriesgo de desencadenar un cuadro severo de edema pulmo-
nar. Ademas, deberemos llevar a cabo un cribado de familiares de
pacientes portadores de la mutacién, y un adecuado consejo gené-

Tabla 1
Resumen de familias estudiadas
Familia N.° decasos N.°de N.° de N.° de
indice familiares familiares familiares
estudiados heterocigotos homocigotos
sanos sin EVOP
Familia 1 3 12 7 0
Familia 2 1 0 0 0
Familia 3 4 13 8 1
Familia 4 1 1 1 0
Familia 5 1 0 0 0
Familia 6 3 28 21 1
Familia 7 1 1 0 0
Familia 8 0 8 3 0
Familia 9 2 5 1 0
Familia 10 2 1 0 0
Total 18 67 40 2

EVOP: enfermedad veno-oclusiva pulmonar.
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