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Anafilaxia como primera manifestacion de
enfermedad hidatidica no conocida

Sr. Director:

La enfermedad hidatidica es una infeccion parasitaria pro-
ducida por lalarva del Echinococus granulosus, es una enfer-
medad endémica en la region mediterranea, el este de Austra-
lia, Nueva Zelanday Sudamérica (1). Su distribucién mundial
esamplia, y es endémica en Espafia, donde laincidencia es de
5 a9 casos por cada 100.000 habitantes (2). El perro es el hués-
ped definitivo del parasito, eliminando por las heces sus hue-
vos que el hombre accidentalmente puede ingerir; en el duode-
no se disuelve su capsula externay el embrion libre penetraa
través de la mucosaintestinal Ilegando, por el sistema porta, al
higado, donde la mayoria son atrapados, desarrollando una
doble envoltura quisticay creciendo, aproximadamente un cen-
timetro anual (3).

Presentamos un caso de hidatidosis hepatica previamente
no conocida cuya primera manifestacién fue el shock anafiléac-
tico.

Paciente de 47 afios, sin antecedentes de enfermedad hidati-
dica previamente conocida, aergias ni otras enfermedades
médico-quirdrgicas , de profesion ganadera, que mientras
corria detras del ganado tuvo una caida casual con contusion
abdominal, de forma inmediata presento intenso prurito con
urticaria, sensacion disneica con angioedemay tos improducti-
va, dolorimiento abdominal difuso, sincope y pérdida de
conciencia, motivo por €l que estraida a urgencias. A la explo-
racién paciente en situacion de coma superficial con pupilas en
posicion intermedia, reactivas, sin pulsos cianéticay con pau-
sas de apnea, taquicardica, sin extratonos ni soplosy sin defen-
sa abdominal o masas palpables, tension arterial sistolica 80
mmHg y taquicardia sinusal a 150 latidos/minuto. Se realiza-
ron medidas habituales de tratamiento de anafilaxia con perfu-
sién de adrenalina , esteroides, aminofiling, y perfusién de
cristaloides, consiguiendo normalidad tensional y |a estabili-
dad hemodinamica. La analitica mostraba leucocitosis con 6 %
cayados sin eosinofilia, 136 g/L hemoglobina, hematocrito:
0,42, 97 fl VCM, 169.000 plaquetassfmm3 (169*10°%/L). ECG:
taquicardia sinusal, pH: 7,31, PC02: 4,6kPa (35 mmHg),
P02:18,9 kPa(142 mmHg), creatinina: 67,1micromoles/I (0,83
mg/dl), glucemia: 9,8 mmol/l (177 mg/dl), Na: 137 mmol/I, K:

3,2 mmol/L. Ecografia abdominal: En el lobulo hepético dere-
cho se observa un quiste hidatidico roto de 6 cms de diametro
con pequefia fisura en del parénquima hepatico en torno al
quiste (Fig. 1). Rx de torax: normal. La paciente fue sometida a
intervencién quirdrgica realizandose quistoperiquistectomiay
sutura del defecto hepatico residual y tratamiento con suero
salino hiperténico, en e postoperatorio inmediato presentd
lesiones urticariales dispersas en superficie de extension de
extremidades y cara anterior de tronco. La paciente fue tratata-
da con albendazol ala dosis de 400 mg cada 12 horas durante
15 dias con descansos de 15 dias con un total de 4 ciclos, con
buena evolucion clinica Tras revisiones con controles serol 6gi-
cos y de imagen periédicos, Rx de térax, ultrasonidosy TAC,
se descartd enfermdad hidatidica diseminada.

El quiste hidatidico es una entidad que se produce fundamen-
talmente por una reaccion tipo | de Gell y Coombs (4), en la que
se liberan por baséfilos y mastocitos sustancias tipo histamina,
sustancias de reaccion lenta de anafilaxia (SRS-A), factor activa-
dor plaquetario (PAF) y factor quimiotéctico de los eosindfilos.
Ademés se pueden activar la via aternativa del complemento, €l
factor X1l delacoagulacion, la cascada de lafibrindlisisy € sis-
temade las cininas (1).

Fig. 1. Imagen ecogréafica que muestra quiste hidatidico de 6 cm, roto
con pequefia area de fisura en el parénquima hepatico adyacente.
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Todo ello vaa provocar un aumento de la permeabilidad vascu-
lar, extravasacién hacia el espacio intersticial, descenso del volu-
men sanguineo, disminucion de las resistencias periféricas, hipoten-
sién, complicaciones respiratorias como el edemade glotisy €l
broncoespasmo (1). Otras manifestaciones clinicas frecuentes son el
exantema cutaneo, prurito y la posibilidad de que se produzca un
cuadro de coagulacion intravascular diseminada. Todas estas reac-
ciones son muy répidas, y alamuerte se puede llegar por colapso
circulatorio, obstruccion respiratoria o arritmias (5).

Laanafilaxia debida arotura traumatica de quiste hidatidico es
muy infrecuente, si tenemos en cuentala bajaincidencia de shock
anefilactico en la hidatidosis, encontréndose cifras que oscilan
entreel 1y 7,5% (3).

Hasta no sospechar €l antecedente de enfermedad hidatidica,
otras posibilidades diagndsticas son €l sindrome carcinoide, rotu-
ra esplénica, tromboembolismo pulmonar y shock de cualquier
otra etiologia (6).

Por tanto el diagnostico debe ser de sospecha ante un paciente
que resida en &reas endémicas y que presente exantema cutaneo,
urticaria, edema, hemoconcentracion, hipotension y acidosis.

De forma variable pueden aparecer, prurito, hipernatremia,
broncoespasmo, eosinofilia, y alteraciones de la repolarizacion
ventricular en el ECG (1). Aunque la eosinofilia, es detectada
entre el 30-50% de |os casos, se considera un dato inespecifico,
indica el comportamiento antigénico del contenido quistico
(7).

La exploracion ecografica abdominal es, sin duda, la primera
técnica que hay que emplear, tanto por su rapidez como por suino-
cuidad, llegando a ser diagnéstica hastaen e 100% de los casos (1).

En cuanto a la actuacién terapéutica en anafilaxia por hidati-
dosis, la mayoria de |os autores, preconizan la administracion de
FiO2 al 100%, reposicion del volumen circulante con expansores
plasméticos, y cristaloides segin necesidades (1). A continuacion
deben emplearse farmacos vasopresores, siendo el farmaco de
eleccion laadrenalina. Los agonistas beta-2, como el salbutamol,
pueden ser (tiles para tratar el broncoespasmo. El empleo de
antagonistas H1 y H2 de la histamina parece controvertido y los
corticoides no son demasiado Utiles para evitar las manifestacio-
nes clinicasiniciaes (6).

La reaccioén intradérmica de Casoni, basada en la sensibiliza-
cién mediada por Ig E por los mastocitos de la pi€l, no se utiliza
para el diagndstico, por la elevada proporcién de falsos positivos,
la posibilidad de anafilaxia y la sensibilizacion ocasiona de
pecientes sin hidatidosis (4).

El diagndstico indirecto por técnicas serol6gicas se ha hecho
cada vez mas sensible y especifico, pero no deja de tener un alto
porcentaje de fal sos negativos (7). Las técnicas serol 6gicas mas uti-
lizadas son la doble difusion, la deteccion del arco 5 de Capron uti-
lizando antigeno purificado, la hemaglutinacién indirecta, ELISA e
inmunofluorescenciaindirecta (IF1). En las hidatidosis hepéticas |os
falsos negativos congtituyen un 10-20% y en las pulmonares |legan
aacanzar un 30-45% . Esto es debido, entre otras causas, al bajo
estimulo antigénico de los quistes hidatidicos hialinosy calcifica-
dos. Sin embargo la serologia hidatidicas es de gran utilidad en €
seguimiento del paciente tras la extirpacion del quiste o tras larotu-
ra espontanea o trauméticadel mismo (7).

La PAAF ha sido poco empleada debido al riesgo de producir
reacciones anafil &cticas graves y diseminacion de escdlices. Enla
gran mayoria de casos descritos sin sospecha clinica de hidatido-
sisy con PAAF realizada, no se describen complicaciones gra-
ves, demostrando ser una técnica de gran valor (8). La muestra
obtenida es de muy buena calidad para el diagnéstico definitivo
de enfermedad hidatidica, con la simple vision directa del conte-
nido quistico, pueden observarse numerosos elementos caracte-
risticos como escolices invaginados y evaginados (7).

El tratamiento de eleccion del quiste hidatidico es la extirpacion
quirargica cuando sea posible. Se debe evitar que se derrame el
liquido del interior del quiste sobre lostgjidos del paciente durante

55

€l acto quirdrgico, para prevenir formacién de quistes hidatidicos
secundarios que obligarian arealizar posterioresintervenciones. Es
aconsejable esterilizar € interior del quiste antes de la extirpacion
mediante lainyeccion de sustancias escolicidas como CLNa hiper-
ténico, formol 10% o etanol 95%. Cuando € quiste esinoperable,
yasea por su localizacion anatémica o por tratarse de quistes com-
plicados, se recomienda como tratamiento los derivados benzoimi-
dazolicos mebendazol y albendazal. En los Ultimos afios a bendazol
esta siendo més utilizado ya que se requieren dosis menores (10
mg/kg/dia) y un periodo de tratamiento més corto (28 dias) (7).
Aunque con ambos farmacos son necesarios ciclos repetidos de tra-
tamiento. El praziquantel, que se ha utilizado fundamental mente
parala desparasitacion de hospedadores definitivos, se esta empe-
zando a utilizar como profilaxis en humanos, solo 0 en combinacion
con otros compuestos (7). La determinacion de triptasa séricase ha
utilizado para apoyar €l diagnéstico de anafilaxia intraoperatoria
por hidatidosis, es un marcador discriminatorio de activacion de
mastocitos. Esta ausente en el shock séptico, en d fallo cardiaco pri-
mario y en los sujetos libres de enfermedad, hay elevaciones apre-
ciablesalos 15 minutos de la anafilaxiay se mantienen elevaciones
alas 6 horas, incluso la elevacion se mantiene en suero que hasido
congelado durante 6 meses, enfatizando lavalidez y gran estabili-
dad de la determinacién (10)

Queremos hacer hicapié en que antes de considerar un shock o
urticaria como de origen desconocido, siempre debe ser conside-
rada la hidatidosis, por su gravedad y por ser situacién potencial -
mente tratable (9).
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J. M. Fernandez Hidalgo®
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Un nuevo caso de Creutzfeld-Jakob

Sr. Director:

Laenfermedad de Creutzfeld- Jacob (ECJ) es una enfermedad
enmarcada dentro de |as enfermedades causadas por priones, que
aunque infrecuente hasta la actualidad, conviene tenerla en cuen-
ta en el diagndstico diferencial de las demencias subagudas, ya
que reviste importancia por tratarse de una enfermedad degenera
tiva, de curso letal y su carécter de probable transmisibilidad.
Recientemente se han desarrollado y evaluado nuevas técnicas de
diagndstico ante-mortem que permiten aproximarnos de una for-
mamas precisaa diagnostico de la enfermedad. Presentamos un
caso que ilustra esta entidad y realizaremos un breve resumen de
laliteraturaal respecto.

Varén de 75 afios, ganadero de profesion, natural de Vallado-
lid, fumador de 20 c/dia, y sin otras enfermedades de interés. No
existian antecedentes de demencia en la familia. Ingresa por un
cuadro subagudo de semanas de evolucion con pérdida de las
funciones superiores, principamente memoriay orientacion, sin
focalidad neuroldgicay con exploracién neurol6gica anodina. El
cuadro evolucion6 rapidamente hacia la ceguera cortical, desco-
nexion total del medio, rigidez generalizada, babinsky bilateral y
mioclonias. Fallece alos 19 dias de su ingreso debido a una sep-
sis de probable origen respiratorio.

L as pruebas complementarias mostraron normalidad de la anali-
tica con funcion renal, hepética, tiroidea, proteinogramay serologia
aluesy Brucella. Los resultados de la Rx térax, ECG y ecografia
de abdomen no fueron deinterés. El liquido céfdorraquideo (LCR)
mostré unaleve hiperproteinorraquia. El TAC cerebral fue normal
y laRNM presentaba cambios leves por envejecimiento cerebral. El
electroencefalograma (EEG) en los Ultimos dias revel 6 complejos
bi y trifasicos. El resultado de la proteina 14-3-3 en LCR fue positi-
vo. Finamente € diagndstico fue confirmado por autopsia.

La ECJ es una enfermedad infrecuente: en Espafia, segin
datos procedentes del Instituto de Salud Carlos Ill, durante €l
periodo 1993-2000 se han declarado 319 casos de ECJ (302 fue-
ron esporédicos, 3 iatrogénicosy 14 familiares) y se ha calculado
una incidencia en 1999 fue de 1,17 casogmillén de habitantes.
No hay diferencias en cuanto a sexo y la edad media de apari-
cién es en torno alos 60 afios. Su periodo de incubacion varia de
18 meses a 30 afios (1,3). En su patogenia intervienen una isofor-
ma protéica PrP*, el principal componente de las placas de ami-
loide de éstas enfermedades, y otra isoforma protéica PrP° que
existe normalmente en las células especialmente neuronales.
Ambas se diferencian Unicamente en e mayor niimero de plega-
mientos Beta de la forma infectiva. La enfermedad se produciria
cuando de alguna forma se produciria la transformacién de la
proteina PrP° en PrP= (1).

Existen 3 formas clésicas: la esporédica (90%), la familiar (5-
10%) y layatrogénica (1) y desde 1996 una nueva variante, que
resultade latransmisién de la encefal opatia espongiforme bobina a
hombre por un mecanismo no conocido, con una serie de peculiari-
dades clinicasy de métodos diagnésticos (1,2). En Espafia hastala
fecha, no se ha notificado alin ninglin caso de lanueva variante.

Laforma esporadica se produciria por transformacién espont&
neade laPrPc en PrP*°(2), lafamiliar por determinadas modifica-
ciones genéticas que favorecerian el cambio (2). Layatrogénicaes
laformainfecciosa por material contaminado, fundamental mente
tras la administracién de hormona de crecimiento. Otras vias han
sido laadministracion de gonadotropinas, transplante cornea y de
duramadre y neurocirugia (2). Recordamos que en nuestro enfer-
MO no existian antecedentes de interés.

El cuadro clinico se trata basicamente de una demencia rapi-
damente progresiva con mioclonias y de curso mortal. Las mio-
clonias se presentan en mas del 90% de los casos en algun
momento de laevolucion (3,4).

Se han descrito diferentes subtipos clinicos que se encuentran en
relacion con lalocalizaci on anatémica predominante de las lesio-
nes, pero actualmente la heterogeneidad de los distintos fenotipos se
relacionan con |as bases moleculares de la enfermedad4. La variabi-
lidad de posibles sintomas es grande. Al inicio y durante semanas-
meses refieren problemas cognitivos (48%), cerebel osos (33%), de
comportamiento (33%), visuales (19%) 6 vértigo (13%) (3). Son
frecuentes |os signos extrapiramidal es que se presentan en los 2/3
delos enfermos seguin la enfermedad progresa, d igua quelaataxia
(4). Hiperrreflexia, espagticidad y Babinski se presentan en la mitad
delos casos (3). No suelen observarse afectacion de troncoencéfalo,
pardlisis supranuclear 6 convulsionesl, la afectacion de segunda
motoneurona solo se daen el 10% de los casos (3) y no lahay del
sistema nervioso periférico (1). Lamuerte acontece por o general
tras procesos infecciosos intercurrentes, tras un periodo de supervi-
venciamediade 6 meses (1,3).

Las técnicas diagnosticas utilizadas en nuestro enfermo que
resultaron de ayuda fueron € EEG y la determinacion de la proteina
14-3-3 en LCR. LaRNM fue inespecifica. Las pruebas de neuroi-
magen en laECJ (TAC y RNM) pueden mostrar signos i nespecifi-
cos, dilatacion ventricular, arofia, etc (1), aunque con RNM un gru-
po aeman con 162 enfermos con ECJ, encontro hiperintensidad en
las secuencias T2 en ganglios basales bilaterales y simétricas (7)
con una sensibilidad del 67% y una especificidad del 93% (7).
Otros grupos (4) sin embargo, encuentran unabaja sensibilidad para
éste hallazgo. L as discrepancias parecen estribar quizés en diferen-
ciasdetécnica, del estadio de laenfermedad 6 en la experiencia del
los radidlogos (4,7). Estos hallazgos también pueden verse en enfer-
medades mitocondriales, hipoglucemia, hipoxia, sindrome urémico
hemoalitico e intoxicacion por CO (7).

El liquido cefalorraquideo (LCR), con pruebas rutinarias,
muestra hiperproteinorragquia level. Ladeterminacién en LCR de
la proteina 14-3-3, es de gran valor; su sensibilidad es de més del
90% y su especificidad de més del 80%, 8-10. Puede elevarse
antes que aparezcan los complejos del EEG, por lo que podria
servir como indice precoz de la enfermedad8.Si es negativa y
ademés lo es EEG, € valor predictivo negativo es importante
(79%) (8). Falsos positivos se ven en encefalitis virales, ACV,
enfermedades malignas que incluyan al SNC y en otros procesos
(dafio hipoxico, enfermedad de Hashimoto, otros tipos de dement
cia...) (8,9). No se considera éptima la muestra con una cantidad
significativa de sangre (10).

El EEG es otra prueba de gran valor. El patron caracteristico
es de una actividad de fondo con enlentecimiento difuso inte-
rrumpida por complejos bilaterales, sincronicos, recurrentes y
periédicos de ondas agudas bi 6 trifasicas. Su sensibilidad esta en
torno a 65% y su especificidad en € 80% (8,11). Este patron
puede no verse en fases muy precoces (ayudaria hacer ECG con-
secutivos) 0 en muy tardias (11). El diagndstico diferencia se
establece fundamentalmente con la encefalopatia hepética y la
postandxica, aunque también se incluyen efectos toxicos de far-
macos, hipotiroidismo, encefalopatia hipercalcémica y de Bins
wanger, otras infecciones (panencefalitis esclerosante aguda,
encefalitis por herpes virus simple), etc (11).

El diagnostico finalmente se considera definitivo cuando se
encuentran las alteraciones anatomo-patol gicas correspondien-
tes de la encefal opatia espongiforme (placas de amiloide, espon-
giosis, astrogliosis, pérdida neuronal y ausencia de inflamacion
significativa de la sustancia blanca) y por técnicas inmunohisto-
quimicas al detectar la PrP* en cerebro. Se considera probable
cuando presentan un cuadro clinico con demencia rapidamente
progresiva, patron tipico en el EEG y dos 0 mas de los siguientes
signos. mioclonias, sintomas visuales y/o cerebelosos, signos
piramidales y/o extrapiramidales 6 mutismo akinético. El diag-
nostico es posible con una demencia de menos de 2 afios, los sig-
nos clinicos ya descritos y fata de los complejos del EEG (12).
Los criterios de probabilidad han sido recientemente revisados
por algunos grupos a la luz de |os nuevos datos de pruebas com-
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plementarias, incluyendo |a proteina 14-3-3 como parte del diag-
nostico de probabilidad (8,12). En nuestro enfermo se tenia €l
diagndstico de probabilidad ante-mortem en base ala clinica, el
EEG y lapositividad de la proteina 14-3-3 y se confirmé por ana
tomia patoldgica en examen necropsico, observandose los cam-
bios anatomopatol 6gicos ya descritos y mediante inmunotincion
acumulos y dépositos de PrP. El diagndstico final fue de enfer-
medad de Creutzfledt-Jakob, forma esporadica.
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L eucemia de células plasméticas secundaria como
evolucién de gammapatia monoclonal de
significado incierto

Sr. Director:

Laleucemia de células plasmaticas (L CP),denominada asi por
primeravez por Foaen 1904 (1),es un raro tipo de leucemia agu-
da que puede aparecer de “novo” (LCP primaria) o en el curso de
un mieloma multiple (L CP secundaria), y corresponde a una pro-
liferacion de células plasmaticas en sangre periférica >-(2,0 x
10)9/L 0> 20% de laférmulaleucocitaria, proporciones reciente-
mente cuestionadas (1-2). Si bien las series publicadas son esca-
sas, en general, presenta las caracteristicas de un mieloma mdilti-
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ple (MM) de curso agresivo con escasarespuesta al tratamiento y
corta supervivencia (3).

Presentamos un caso de LCP secundaria con evolucion desde
una ganmapatia monoclonal de significado incierto (GMSI).

Varén de 75 afios, con antecedentes de gastrectomia Bilroth
Il alos 50 afios, pleuresia alos 55 y colelitiasis sintomatica
habiendo rechazado la intervencioén quirdrgica. Desde 1997 a
seguimiento clinico por ganmapatia monoclonal de significado
incierto (GMSI) con banda monoclonal 1gG k Ig G: 1,45 g/L
(1450 mg/dl ) con Ig A elg M normalesy proteinas totales de
79 g/L y aspirado de médula 6sea normal. En febrero de 2000
se encontraba asintomético con Ig G de 2,11 g/L, con persis-
tencia de banda monoclonal | gG k, proteinuria 0,8 g/L y beta 2
microglobulina 2,9 mg/L (normal: 0,82-2,4 mg/L). En Octubre
de 2000, sindrome general sin fiebre, sin foco infeccioso y sin
sintomatol ogia orientativa de sindrome de hiperviscosidad o
polineuropatia, linfadenopatias o visceromegalias, ni dolores
Gseos, como tampoco |esiones 6seas en los estudios radiol 6gi-
cos. Analiticamente proteinas totales 125 g/L, 1gG 3,1 x 10°
g/L , creatinina 385,4 micromoles/L (4,36 mg/dl), calcio 1,77
mmoles/L (7,1 mg/dl), Beta 2 microglobulina 32 mg/L, VSG
148 mm 12 horay en el hemograma Hb 85 g/L, hematocrito
0,26, leucocitos 20 x 10° /L con 80% de células plasméticas.
Radiografia de térax y ecografia de abdomen normales. El
estudio de médula ésea mostr6 infiltracion de células plasmati-
cas (63%) y el estudio de expresion de antigenos de superficie
confirmd el diagnostico de LCP: CD 45-, CD 19 -, CD 38 ++,
CD 117-, CD 138 ++. El paciente fue tratado con un ciclo de
melfalan-prednisonay transfusion de 1 concentrado de hemati-
es, con buena tolerancia inicial, ingresado alos 15 dias por
nauseas y cefalea holocraneal asociada a sindrome general con
petequias en tronco y extremidades falleciendo a la semana
observéndose en € estudio autopsico masiva invasién de
médula 6sea y todas las visceras por células plasméticas, infar-
to agudo de miocardio por trombosis de |a arteria coronaria
descendente posterior y hemorragia subaracnoidea en zona
posterior craneal, zona supratentorial y ventriculo lateral dere-
cho. Lamédula 6sea estaba infiltrada (95%) por células plas-
méticas maduras e inmaduras que mostraron positividad inmu-
nohistoquimica para la cadena k, hechos observados también
en higado, bazo y resto de estructuras organicas.

La LCP representa menos del 1% de los casos de leucemia
aguda, se presenta en la sexta década edad inferior en la forma
primaria (1-3) y su incidencia es 1-5% de los casos de MM (3), y
como evolucion de GMSI en €l 0,4% (4).

Clinicamente varia segun el tipo de LCP. En las formas pri-
marias cursa como una leucemia aguda con hepatoesplenomega-
liay clinica de insuficiencia medular, con dolores éseosy lesio-
nes osteoliticas menos frecuentes (1-3), que si lo son en las
formas de L CP secundaria corresponde generalmente alafase
terminal del MM con hipercalcemia, fallo renal y sindrome de
hiperviscosidad por paraproteinemia (1-3). Analiticamente se
caracteriza por anemia (85%), trombocitopenia (63%), leucoci-
tosis (48%), plasmocitosis medular mayor del 70% (63%),
hipercalcemia (60,7%), signos de insuficiencia renal (51,6%) y
proteinuria de Bence Jones (30%) (1). En cuanto a componente
monoclonal, es 1gG (42,4%), 1g A (151%), IgD (2%), no
habi éndose descrito componente IgE en ninguna serie (1,3,5), y
en genera no hay unaincidencia del tipo inmunolégico del com-
ponente monoclonal diferente ala que se observa habitualmente
en el MM, salvo quizas una mayor frecuencia del mieloma no
secretor (9%, frente solo €l 1%). Asimismo en alguna serie
publicada se han encontrado valores elevados de LDH y la beta
2 microglobulina como valores prondsticos, probablemente
reflgjo de la gran masatumoral (3).

El diagnéstico de LCP es morfolégico, siendo de especial
interés el uso de el anticuerpo monaoclona CD 38) en los casos de
predominio de células plasméticas inmaduras (6).
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L os estudios citogenéticos realizados en la L CP son escasos
siendo las anomalias detectadas mas frecuentes similares a las
del MM Yy otras neoplasias de células B: alteraciones estructu-
rales del cromosoma 1 (2/3) y marcador 14 g+ (50%) (3). De
interés es la reciente constatatacion de que la presencia de
hipodiploidia con monosomia para el cromosoma 13, puede
explicar, en parte el peor prondstico de laLCP primaria, y por
€l contrario se dan supervivencias mas prolongadas con latras-
locacion (11;14), alteracién habitualmente asociada al linfoma
de Burkitt, en comparacion con la pérdida de esta traslocacion
(2). La ausencia de alteraciones cromosdémicas en agunos
estudios se achaca a hecho de que las mitosis estudiadas
correspondian maés a células precursoras hematopoyéticas no
malignas que a las propias células mielomatosas (1).

Labaja frecuencia de laLCP limita la realizacion de estu-
dios prospectivos para evaluar cuél es el tratamiento mas efec-
tivo, si bien en las formas primarias se observa una respuesta
del 50% a un solo agente alquilante, habitualmente el melfalan
(5). Si se asocian varios farmacos, la tasa de respuestas es
mayor, pero no aumenta ni €l tiempo de progresién ni la
superviviencia. Las formas secundarias son en general refrac-
tarias al tratamiento, presentando una afectacion mas intensa
del estado general y edad més avanzada, 1o que hace mas pro-
blemético el uso de quimioterapia intensiva (1). De cualquier
manera la supervivencia media no supera los 6 meses (3),
siendo la mejor opcidn terapéuticainicial el uso de quimiote-
rapia de combinacion con VAD, ciclofosfamiday etoposido, o
VCM/VBAP (7).

El transpalnte de progenitores hematopoyéticos ha abierto
nuevas expectativas en el tratamiento de estos procesos, aun-
gue su aplicacién en la L CP esta condicionada principal mente
por la edad del paciente (7). A pesar de todo ello y del uso de
un tratamiento quimioterapico agresivo, el pronostico de la
L CP sigue siendo malo, aunque |la terapéutica miel oablativa
con soporte hematopoyético podria aumentar la supervivencia
de estos pacientes (3,7).

R. Gémez dela Torre, I. J. Clarés Gonzalez!, S. Rubio Bar-
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Endocarditis por Erysipelothrix rhusiopathiae:
aportacion de un nuevo caso

Sr. Director:

Erysipelothrix rhusiopathiae es un bacilo gram-positivo, inmé-
vil, aerobio o anaerobio facultativo que ha sido aislado de sustan-
cias nitrogenadas en descomposicion y que colonizalas amigdalasy
¢l tubo digestivo de numerosos animales, més frecuentemente en el
cerdo (1-3). Lainfeccion por E. rhusiopathiae puede presentarse,
clinicamente, como: a) unalesion cutanealocalizada—erisipeloide
de Rosenbach—, que es @ proceso més habitual; b) laforma cutanea
difusa con afectacion sistémica; y ¢) una bacteriemia que, usual -
mente, se asocia con endocarditis, lacua representa una manifesta-
cidn clinicapoco comtn (1,4-6). A continuacién exponemos el caso
de un paciente con una endocarditis subaguda de vavula adrtica por
E. rhusiopathiae que cursd con sintomatol ogia de fiebre, bacterie-
miae insuficiencia cardiaca congestiva.

Se trataba de un varén de 71 afios de edad, de profesion labrador
y sin antecedentes médicos de interés. Ingresd por un cuadro de dos
meses de evolucion de astenia, anorexia, sudoracién nocturna, pér-
dida de peso cuantificada en unos 10 kg, artromiagiasy sensacion
distérmicaen los Ultimos dias. En la exploracidn fisica destacaba: T2
39,2°C, P70 Ipm, PA 130/60 mmHg, pdidez cutaneo-mucosa, aus-
cultacion cardiopulmonar ritmicacon soplo diastdlico en foco adrti-
co. En cuanto alas pruebas complementarias, la anditica mostraba:
hemoglobina 8,1 g/l, hematocrito 26,2%y VCM 872 fL, VSG 126
mm la primera horay abdimina2 6 mg/dl, laférmulaleucocitaria, €
resto de los pardmetros bioquimicosy € andisis elemental de orina
eran normales. En laradiografia de térax no se evidenciaba patolo-
gia pleuropulmonar aguda. En € e ectrocardiograma se hall6 un rit-
mo sinusal a 72 Ipm. En € ecocardiograma transtoracico se observé
una discreta dilatacion de las cavidades izquierdas, insuficiencia
mitral ligera, vegetacion en lavavulaadrtica, insuficiencia adrtica
de moderada a severa, insuficiencia triclspidea moderada con PSP
de 52 mmHg y ventriculo izquierdo hipercontractil con fraccion de
eyeccion del 77%. A su ingreso se recogieron hamocultivosy, en
esperade |os resultados de los mismas, seinicié tratamiento médico
con penicilina G sodicay gentamicina.

A lostres dias de su ingreso, surgié un episodio brusco de sudo-
racién profusay disnea. En la exploracion fisica se apreci6 deso-
rientacion, taquipnea con tirgje, taquicardia ritmica, ingurgitacion
yugular y crepitantes diseminados en ambos campos pulmonares.
Enlagasometriaarterial se obtuvieron datos de acalosis respirato-
riaeinsuficienciarespiratoria (pO, 408 mmHg) y en el control ana-
litico se advirtié una marcada leucocitosis (14.840 N/uL) con neu-
trofilia (neutréfilos 90%) y desviacion izquierda (cayados 12%). Se
realizé un nuevo ecocardiograma transtoracico en € que se detecta-
ron ciertos cambios respecto al previo, como una fraccion de eyec-
cién del 40% y unainsuficienciamitral de moderada a severa. Ade-
més de medidas de sostén, se continu6 con el tratamiento
antibiético mencionado y en fase estable se practicd cirugia cardia-
cacon hallazgo de unavavulaadrticatrivalvar con vegetaciones en
losvelosy perforaciones, por 1o que se procedio a reemplazo dela
misma por una bioprétesis porcina M edtronic Mosaico 25.

El cultivo de lavavula resulto estéril mientras que los hemo-
cultivos fueron positivos para Erysipelothrix rhusiopathiae.

La infeccion por E. rhusiopathiae se transmite, fundamen-
talmente, mediante contacto cuténeo y no se ha descrito la trans-
ferencia entre humanos. Se considera una enfermedad ocupacio-
na que afecta a profesiones en las que existe una relacion
estrecha con animales o materia organica (7,8). Asimismo, €l
abuso del alcohol y lacirrosis han sido identificadas como facto-
res de riesgo para padecer la enfermedad (1,8).

Laendocarditis por E. rhusiopathiae suele aparecer de forma
subaguda y presenta una significativa destruccion vavular. La
mayoriade los casos se produjeron en pacientes con vavulas cardi-
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acas nativas, sin patologia previa (60%) y se pudo comprobar una
notable predileccion por lavavulaadrtica (8-10). Las complicacio-
nes més usuales son: insuficiencia cardiaca congestiva (60%), des-
truccion de lavavula adrtica, abscesos miocardicos, glomerul onefri-
tisy meningitis (8). Su tasa de mortalidad oscilaen torno a un 38%,
valor que resulta superior a de las endocarditis originadas por otros
microorganismos (20%). Conviene sefidar que @ recambio vavular
€s necesario en gproximadamente un tercio de los pacientes (7,9,10).

En lo referente al diagndstico etioldgico, éste se basa pre-
ferentemente en los hemocultivos, que son siempre positivos
cuando €l agente causa es el E. rhusiopathiae (1,2). Hay que
tener en cuenta que, en ocasiones, puede ser confundido con
otros bacilos gram-positivos, como la Listeria monocytogenes,
Corynebacterium pyogenes y Corynebacterium haemoliticum
(2). En nuestro caso, se aisl6 un bacilo grampositivo sugestivo de
Corynebacterium spp y, posteriormente, en €l cultivo se demos-
tré que se trataba del E. rhusiopathiae.

En cuanto a tratamiento de la endocarditis, en general, el far-
maco de primera eleccion, esla penicilina G, adosis de 12 millo-
nes al dia durante 4-6 semanas. Cuando no se puedan emplear los
B-lactamicos, las fluoroguinolonas podrian considerarse como
una buena alternativa (1,7). De forma mas concreta, €l E. rhusio -
pathiae es sensible a las penicilinas, cefalosporinas, clindamici-
na, imipenem y quinolonas, a la par que se muestra resistente a
los aminoglucdsidos ocasionalmente y a la vancomicina siempre.
En nuestro caso, se instauré tratamiento antibiético empirico con
penicilina G sddicay gentamicina, completéndose esta pauta ya
que €l bacilo result6 sensible alos citados farmacos.

Como resumen de lo expuesto, ante una endocarditis —sobre
todo s afecta a la vavula adrtica— con bacteriemias por bacilo
grampositivo, hay que tener en cuenta al Erysipelothrix rhusio -
pathiae en el diagnostico diferencial etiolégico. Su importancia
radica en que dicho bacilo presenta una tasa de mortalidad mayor
gue las otras etiologias habituales. Por ultimo, conviene resaltar
gue existen factores, como son las profesiones deriesgo y el abu-
so en el consumo del alcohol, que contribuyen a un mayor riesgo
para contraer esta patologia.
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Diseccion de aorta: a proposito de dos casos
Sr. Director:

Ladiseccion adrtica (DA), consiste en la aparicién de una fal-
sa luz en la capa media de la aorta, debido a un desgarro de la
intima. La falsa luz progresa, disecando la pared adrtica distal-
mente y a veces proximalmente. Se clasifican en tipo | de De
Bakey (cuando afecta a aorta ascendente y descendente), tipo Il
(aorta ascendente) y tipo |11 (aorta descendente). Seguin la clasifi-
cacion de Daily se pueden llamar tipo A de Daily (tipol y Il) y
tipo B (tipo I11). Lastipo A el tratamiento es quirdrgico y lastipo
B conservador. La manifestacion clinica més frecuente es e
dolor torécico intenso, transfisivo, brusco con o sin déficit neuro-
16gicos, insuficiencia adrtica o ausencia de pulsos periféricos. La
mortalidad es de un 1% cada hora durante las primeras 48 horas,
lo que obliga a un diagndstico precoz (I-4).

Presentamos dos casos de DA recientemente diagnosticados
en nuestro departamento.

Caso 1. Varén de 77 afios con antecedentes personales de
bronquitis crénica, fibrilacién auricular crénica, infarto anterola-
teral antiguo, que ingresa por dolor toréacico opresivo acompafia
do de sintomatol ogia vegetativa. En la exploracién fisica destaca
ba: frialdad de partes acras y ausencia de pulso pedio derecho. La
analitica hematoldgica, enzimas cardiacos y €lectrocardiograma
practicados no evidenciaron causa del dolor toracico. Laradiolo-
gia de térax (Fig. IB) objetivd una silueta cardiaca y adrticas
aumentadas. La tomografia axial computarizada (TAC) de térax
(Fig. IA) demostré diseccion del cayado adrtico (tipo A). El
paciente presentd inestabilidad hemodindmica siendo éxitus alas
pocas horas del ingreso.

Caso 2. Mujer de 70 afios con antecedentes personaes de
hipertensién arterial que ingresa por déficit neuroldgico motor
hemisférico izquierdo, afasia, respiracion de Cheyne-Stokes y
estado de shock. A la exploracién fisica destacaba una afasia
mixtay una hemiplejia derecha. La analitica hematol6gica, ECG
y TAC craneal practicada eran normales. La TAC toracoabdomi -
nal y el cateterismo objetivé una diseccion de aorta tipo A. La
enferma evoluciono favorablemente del cuadro neurolégico con
tratamiento conservador persistiendo a alta una leve monopare-
siaproximal braquia derecha.

LaDA esunaentidad grave e insistimos en laimportanciade su
diagndstico precoz, paralo cua se precisade un dto indice de sos-
pecha. Debemos estar alerta ante un paciente varon en la séptima
década de lavida, hipertenso que presenta dolor toracico brusco. Su
incidencia no es bien conocida, pero serelaciona con la prevalencia
de factores de riesgo como la hipertension, edad avanzaday enfer-
medades de la pared adrtica (5). La DA se considera aguda cuando
los sintomas estan presentes menos de 2 semanasy cronicaen los
demés casos. El periodo agudo se asocia a una mayor morbimortali-
dad estabilizandose una vez superada estafase (5). En los casos que
presentamos, € 1 debutd con dolor torécico, este sintoma puede fal-
tar en un 14-55% de los casos y su localizacion ayuda a predecir la
localizacion del desgarro (5). El caso 2 debuté como unaisquemia
cerebral, situacion esta descritaen €l 5% delos casos (5). El déficit
de pulso (como objetivamos en € caso 1) es delos hallazgos explo-
ratorios mas tipicos describiéndose en laliteraturaentre e 6-40% de
los casos (6), si bien debemos recodar que en la poblacién anciana
su causa mas frecuente es la enfermedad arteriosclerética (7). La
radiografia de térax puede ser € signo dealarmainicial como en €
caso 1. Si bien la ecocardiografia transesofégica (ETE) tiene una
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Fig. 1.

sensibilidad y especificidad cercanas a 100%, esla TAC de torax
con contraste el procedimiento diagnéstico de eleccién si € pacien-
te estd estable. Las ventgjas respecto ala ETE es que es mas accesi-
ble en los distintos centros hospita arios, mientras que laETE preci-
sa de personal entrenado. Los inconvenientes dela TAC de térax
son laincapacidad de detectar si existen o no insuficiencia adrtica,
lo cua s esposible conlaETE y laresonancia magnéticatorécica
(8). En nuestro hospital y en nuestro servicio de urgencias esla
TAC detérax e procedimiento diagnéstico més accesible o quela
hace de eleccion. El riesgo de rupturaen las DA tipo A esmuy alto
por lo que € tratamiento debe ser quirdrgico. Tiene unamortalidad
asociada alaintervencion del 10-30%, subiendo a 50% en las que
se manifiestan como isquemia de algun territorio (5). Estos motivos
y lapresencia de patologia asociada en el caso 1 desaconsgjaron la
intervencion. En lastipo B e riesgo de rupturaes menor, € 70% de
los casos progresan a formas crénicas, indicandose tratamiento
médico (control de tension arterial paradisminuir el estrés sobrela
pared torécica) (5).
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Coledocaolitiasis primaria en paciente con situs
inversus totalis

Sr. Director:

La coledocolitiasis primaria en pacientes con situs inversus
totalis es raray puede constituir un problema diagndstico y
terapéutico por las peculiaridades anatdmicas de estos pacien-
tes.

Presentamos el caso clinico de un paciente de 76 afios, con
antecedentes personal es de hipertension arterial, cardiopatia
isquémica e hipertrofia benigna de préstata, que acudié a
urgencias por dolor abdominal de 10 dias de evolucién focali-
zado en epigastrio y acompafiado de nduseas y vomitos. Pre-
sentabaictericia muco-cutaneay coluria. En la exploracion
fisica existia dolor a la palpacién en hemiabdomen superior
sin peritonismo. Los estudios analiticos realizados demostra-
ron una bilirrubina total de 5,6 mg/dl, amilasa de 60 Ul/I,
GGT de 439 Ul/l y fosfatasa alcalinade 709 Ul/I. En laradio-
grafia de térax se objetivo una dextrocardia confirmandose en
el estudio ecografico la existencia de un “ situs inversus tota -
lis” junto con unadilatacion del colédoco (aprox. 9 mm) y
minima dilatacion de la via biliar intrahepéticaizquierda; la
vesiculabiliar estaba distendida sin litiasis con discreto engro-
samiento mural. Se realiz6 una TAC que confirmd la presen-
cia de unaimagen compatible con una coledocolitiasis prima-
riay la existencia de un situsinversus totalis (Fig. 1). Los
marcadores tumorales (CEA, CA 19,9) fueron negativos. El
paciente fue intervenido por un abordaje subcostal izquierdo
realizando colecistectomia y colangiografia intraoperatoria
gue demostré la existencia de una dilatacion de la via biliar
secundaria a un “stop” distal. Se realiz6 una coledocotomia,
extraccion de una coledocolitiasis Gnicay una coledoco-duo-
denostomia. El postoperatorio transcurrié sin complicaciones,
siendo dado de alta asintomético y con normalizacion analiti-
ca. El estudio histol6gico informé de vesicula alitiasica con
signos de col ecistitis cronica.

Laincidencia de situs inversus totalis es muy baja (1/8.000-
20.000 casos) (1) si bien, puede ser més alta debido a que, fre-
cuentemente, estos pacientes se encuentran asintomati cos.

En d situsinversustotalis, las visceras torécicas y abdomina
les estédn completamente invertidas (“imagen en espgio”) pero
mantienen sus relaciones anatémicas antero-posteriores. Formas
incompletas de situs inversus como dextrocardia con visceras
abdominales en su posicion normal o viceversa, son menos fre-
cuentes que el situsinversus totalis.

Se acepta puede tener una predisposicion genética y puede
asociarse a otras malformaciones, sobre todo, respiratorias, car-
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Fig. 1. Imagen de TAC donde se observa una coledocolitiasis (flecha)
en un paciente con un situs inversus totalis: estémago (E) y bazo (B) a
la derecha e higado (H) y vesicula biliar (VB) a la izquierda.

diacas, renales o vasculares (g: sindrome de Kartagener: situs
inversus, sinusitis y bronquiectasias) (2).

El diagndstico de situs inversus totalises casual, en el seno de
un estudio por otro motivo. Con frecuencia, se produce un retraso
en e diagnostico de la patol ogia presente en estos pacientes debido
aque los hallazgos clinicos habituales no se manifiestan igua (3).

Se ha descrito la presencia de colelitiasis en pacientes con
situs inversus totalis (4), si bien, no hemos encontrado ningin
caso publicado de coledocolitiasis primaria en estos pacientes. La
morbi-mortalidad del tratamiento quirdrgico de la coledocolitia-
sisessimilar alade otros pacientes (5,6).

Por Gltimo, la colecistectomia con exploracién de la via biliar
puede redlizarse, también en estos pacientes, de forma seguray
eficaz por via laparoscépica con la condicion de ser llevada a
cabo por un cirujano con gran experiencia en cirugia biliar y
laparoscopica (7,8).

F. Ochando Cerdéan, P. Aralz Cimarra, F. Martin Vieira,
J.M. Cobos Mateos, J. Seoane Gonzélez

Servicio de Cirugia General. Complejo Hospitalario La Mancha-
Centro. Manzanares. Ciudad Real
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Obstruccién de via aérea superior por angioedema
en paciente con infarto de miocardio sometido a
tratamiento fibrinolitico con activador tisular del
plasmindgeno

Sr. Director:

El activador tisular recombinante del plasminégeno (rt-PA) es
un farmaco fibrinolitico ampliamente utilizado en pacientes con
infarto agudo de miocardio (IAM) y lamayoria de las complicacio-
nes derivadas de su administracion son de tipo hemorragico. Rara-
mente se pueden observar reacciones anafilécticas o anafilactoides
relacionadas con su uso (1,2) y de modo excepciona se pueden pre-
sentar cuadros de obstruccion de via aérea superior relacionados
con tratamiento fibrinolitico (2-5). Presentamos un caso de insu-
ficiencia respiratoria aguda secundaria a obstruccion de via aérea
superior en un paciente con un IAM querecibio rt-PA.

Varon de 71 afios que ingresd con un IAM posteroinferior. Entre
sus antecedentes destacaba el de depresion, hipertension arterial y €
de una dudosa alergia a un antibidtico que desconocia. Seguiatrata-
miento crénico con trandolapril, clobazam , amitriptilinay habia
ingerido aspirina (AAS) en mltiples ocasiones sin problemas. A su
ingreso sele administrd AAS, nitritos, morfina, heparinay seinicié
fibrinolisis intravenosa con rt-PA en pauta acel erada standard (6),
posteriormente también se le administré atenolol y captopril.

A los 60 minutos del inicio de tratamiento fibrinolitico & pacien-
te presentd sensacion de disnea, dificultad respiratoria alta, disfonia
e hipoxemia. En la exploracidn se evidencié edema muy marcado
de paladar blando y Gvula con obstruccion parcial de via aérea supe-
rior con glotis permeable. Laradiografiade térax fue normal.

Seinterpretd e cuadro como un angioedema secundario a medi-
cacion recibida, se le administraron corticoides, antihistaminicos
H1y H2i.v., junto con aerosoles con suero salino, adrenalinay
dexametasona mejorando rapidamente la obstruccion de lavia aérea
superior y desapareciendo en 48 horas el angioedema. Serealizé
coronariografia mostrando dos estenosis en la arteria descendente
anterior alas que se leimplantaron stents evolucionando € paciente
sin problemas. Las determinaciones redizadas ulteriormente de C3,
C4y Clinhibidor fueron normales.

Numerosos farmacos, entre ellos los inhibidores del enzima con-
vertidor de angiotensina (IECA) y e AAS pueden desarrollar, con
cierta frecuencia, reacciones anafil &cticas, anafilactoides y angioe-
dema.

Por otro lado la estimulacion de lafibrindlisis en general, y €l
uso de fibrindliticos en particular pueden producir una activacion
del sistemadel complemento y de las kininasy de este modo preci-
pitar efectos secundarios mediados inmunol 6gicamente entre ellos
la presencia de angioedema (7,8). Dichas reacciones se han descrito
con més frecuencia con €l uso de streptokinasa (9) que con € de rt-
PA . Curiosamente estas reacciones indeseables parecen ser mas
frecuentes cuando se usa tratamiento fibrinolitico en pacientes con
accidente cerebrovascular agudo que cuando se usa en pacientes
conlAM (2,3,5,7).

El paciente referido, que estaba recibiendo tratamiento crénico
con |IECA eingeria AAS sin problemas, present6 € cuadro de angio-
edema e insuficiencia respiratoria aguda 60 minutostras e inicio de
tratamiento con rt-PA, por o que, aunque no se puede afirmar con
total seguridad, si parece altamente probable que e cuadro de angio-
edema severo desarrollado por el paciente fuese debido al rt-PA.
Ademés, la posibilidad de un angioedema hereditario por déficit de
Clinhibidor fue descartadaal ser los valores de éste normales.

En resumen, los pacientes en la fase aguda de un IAM alos que
se les administra tratamiento fibrinolitico, pueden presentar, de
forma excepcional , dificultad respiratoria ata o disfonia por
angioedema en via aérea superior que ocasionalmente puede evo-
lucionar a insuficiencia respiratoria alta grave y requerir una
pronta actuacién médica.
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Abscesos pulmonares por Prevotella oralisy
Prevotella ruminicola en paciente VIH

Sr. Director:

Prevotella oralis es un bacilo gram negativo anaerobio que ante-
riormente se clasificaba dentro del grupo de los bacteroides (1).

Es un patégeno implicado en periodontitis (2-4). También se ha
citado como posible causante de infecciones ginecol gicas, osteo-
mielitis, infecciones de tgjidos blandos e incluso de endocarditis (5).

Prevotella ruminicola es un bacilo gram negativo anaerobio,
relacionado también con infecciones periodontales , aunque tam-
bién hay algunos casos descritos de infecciones y abscesos pul-
monares (6-8).

Nos parece interesante presentar brevemente un nuevo caso
recientemente diagnosticado por nosotros, que tiene como pecu-
liaridad que se aislaron ambos microorganismos tras realizar una
puncién con aguja fina de una lesion pulmonar, en un paciente
asintomatico.

Vardn de 38 afios de edad, diagnosticado de infeccién por €l
VIH hacia 9 afios. Recibio vacunacion de la hepatitis B en 1993.
En los Ultimos afios fue tratado con diversas medicaciones anti-
rretrovirales. Desde hace quince meses, estaba en tratamiento con
estavudina (d4T), didanosina (ddl), saquinavir en cgpsulas blan-
dasy ritonavir.

En la tltima revision efectuada, los CD 4 eran de 445 células
/ml y lacargavira fue indetectable.

En unaradiografia de térax de control se observaron dos zonas
nodulares de aumento de densidad en el |6bulo superior derecho
y en € I6bulo inferior derecho, sugestivas de abscesos y un
aumento difuso tenue de todo €l 16bulo inferior derecho (Fig. 1).
Una TAC torécica evidencié los mismos hallazgos y planted
como posibilidades diagnésticas, la existencia de micetomas o
tuberculomas

.

£

Fig. 1.

El paciente no referiafiebre ni disnea. Tenia escasatos con
expectoracion blanquecinay no presentaba sindrome constitucional.

En laauscultacion pulmonar se apreciaban algunos roncus ais-
lados. La auscultacion cardiaca era normal y e abdomen era
blando y depresible y no se pal paban organomegalias.

Hemograma y bioquimica normales, salvo colesterol de 260
mg/dl y triglicéridos de 347 mg/dl.

El cultivo, el Zhid y lacitologia de esputos fue negativa.

La determinacion de ANA, ANCA, cultivo de hongos y sero-
logia para hidatidosis fue negativa asimismo.

Una fibrobroncoscopia fue normal.

Se remitio a hospital Virgen de la Salud de Toledo, donde se
realizé una puncién con aguja fina de las lesiones nodulares pul-
monares referidas. Siendo la citologia negativa para células
malignas y en €l cultivo en medios anaerobios, se observo creci-
miento de Prevotella oralis y de Prevotella ruminicola, sensibles
alaclindamicinay metronidazol, entre otros antimicrobianos.

Se indico tratamiento con clindamicina a dosis de 600 mg
cada 6 horas por viaoral durante 6 semanas.

El paciente tenia una dentadura en muy mal estado, con datos
de severa gingivitis, enviandole a dentista.

Un ecocardiograma fue normal, sin evidenciar vegetaciones.

Una radiografia de térax de control realizada a las 6 semanas
mostré cavitacion de uno de los nodulos. El enfermo seguia bien,
sin fiebre ni disnea. Unanuevaradiografia de térax alos 3 meses,
era préacticamente normal.

Pensamos que los abscesos pulmonares polimicrobianos que
presentd nuestro paciente se debian a aspiraciones pulmonares de
focos periodontales.

F. Marcos Sanchez, |. Albo Castano, F. Arbol Linde, J. Cel-
dréan Gil*
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Tallabgay retraso mental
Sr. Director:

El hipotiroidismo congénito aparece con unaincidencia de un
caso cada 3.000-4.000 recién nacidos en € mundo (1). El screening
de laenfermedad en recién nacidos mediante la determinacion dela
TSH hapermitido el correcto desarrollo mental de muchos nifios.
Sin embargo aln se pueden encontrar casos de cretinismo entre los
adultos, que escaparon o en los que no se redlizo dicho despistaje. A
continuacion presentamos el caso de una paciente adulta con ena-
nismo y retraso mental, ingresada por descompensacion hidropica,
enlacua sediagnostico hipotiroidismo congénito.

Se trata de unamujer de 59 afios de edad, afectada de enanismo
y retraso mental, que presenta antecedentes personales de suboclu-
siénintestina y hemorroides. Selerealizé laparotomia exploradora
con apendicectomia en octubre de 2000, complicada con neumonia
en el postoperatorio. Intervenida quirdrgicamente alos 10 dias por
disrupcién de la herida operatoria con evisceracion. Ingresadaalos
pocos dias en la unidad de cuidados intensivos por empeoramiento
de su estado generdl, con cuadro de anasarcay oliguria. A laexplo-
racion fisica presenta facies con rasgos mongoloides, talla corta
(110 cm) con miembros de pequefialongitud en relacion asu tala,
tension arterial 100/60 mm Hg, frecuencia cardiaca 90 Ipmy fre-
cuenciarespiratoria: 20 rpm. Laauscultacion cardiaca esritmicay
sin soplos. Laauscultacién pulmonar presenta murmullo vesicular
conservado con crepitantes bibasales. El abdomen es blando, dis-
tendido, con cicatriz de laparotomia en linea media, difusamente
doloroso ala palpacion, con semiologia ascitica, edemade pared y
peristaltismo conservado. Edemas en tercio inferior de miembros
inferiores con févea, sin signos de flehitis y pulsos periféricos con-
servados. El hemograma evidenciaba una anemia normociticay
normocrémica (hematies. 2,65*107/ml, hemoglobina 8,9 g/dl,
hematocrito: 26%, volumen corpuscular medio: 98fL). En la bio-
quimica sérica se observaba una hiponatremia (Na: 125 meg/L) e
hipoproteinemia (proteinas totales: 4,73g/dl con 2,44 g/dl de albd-
mina). En el andlisis de orinay urocultivo se hallaron datos de
infeccion urinariapor E. coli y C. albicans. En la analitica endocri-
na se observo lo siguiente: T4 libre inferior a 0,4 ng/dl (0,70-1,5
ng/dl), TSH de 144,6 nUl/ml (0,35-5,0 nUI/ml) y anticuerpos anti-
tiroideos negativos. En los estudios de imagen se encontraron los
siguientes hallazgos: derrame pericardico moderado en el ecocar-
diograma, radiografia de manos normal y agenesiatiroideaen la
ecografiay radiografia de tiroides. Con todos estos datos se llega @
diagndstico de hipotiroidismo congénito por agenesiade laglandula
tiroidea. Se instaura tratamiento con diuréticos, sueroterapia, albu-
minay hormonas tiroideas (25 mcg), resolviéndose el cuadro de
anasarcay manteniéndose |la paciente estable hemodinamicamente,
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aumentando. A los dos meses ddl alta, es revisada de formaambula-
toria por Endocrinologia, con mejoriaclinica evidente y hormonas
tiroideas en rango de normalidad.

El hipotiroidismo congénito es la alteracion endocrina mas
frecuente del periodo neonatal. Aproximadamente, el 85% de los
casos ocurren de forma espontanea, mientras el 15% son heredi-
tarios. La etiologia mas frecuente es la disgenesia tiroidea. El
40% no tienetiroides al nacer o esta poco desarrollado (esla age
nesia o hipoplasia); mas comunes son las situaciones de ectopia
glandular (2). Por otro lado, la dishormonogénesis tiroidea,
mucho menos frecuente, suele ser de tipo hereditario. Desde €l
punto de vista patogéni co, se ha visto recientemente como varios
factores de transcripcion (TIF1, TIF2 y PAXS8), afectarian a
correcto desarrollo glandular. Asimismo, la deciencia de yodo
afecta de modo importante alafuncién tiroidea, hastael punto de
gue es considerada como la mayor causa prevenible de dafio
cerebral en e mundo. os principales rasgos clinicos del hipotiroi-
dismo congénito incluyen hipotonia e hiporreflexia, somnolen-
cia, piel fria, ictericia persistente, llanto ronco y abombamiento
de la fontanela (3). Sin embargo, en estos primeros meses de
vida, |as repercusiones clinicas més graves e irreversibles son las
neurol dgicas, incluyendo ademés retraso del desarrollo 6seo, cre-
cimiento lineal y denticion. Casos de derrame pericardico, como
el que aqui presentamos raramente han sido descritos. En cuanto
al diagnostico, la sospecha clinica debe confirmarse con estudios
analiticos y de imagen. El retraso en el diagndstico, € tratamien-
to insuficiente o su abandono conducen a lesiones cerebrales de
intensidad variable; dicho tratamiento se basa en lareposicién de
las hormonas tiroideas. Desde |a puesta en marcha de las campa-
fias de deteccion selectiva del hipotiroidismo congénito en recién
nacidos, e pronéstico de los lactantes afectados ha mejorado
espectacularmente. El screening sistemético en recién nacidos ha
hecho que casos como el que agui presentamos, constituyan un
hallazgo casual en nuestros dias.

En consecuencia, exponemos el hallazgo casua e infrecuente
de un caso de cretinismo esporadico, que pudiera haberse evitado
con el precoz diagnostico mediante una prueba sencilla como es
la determinacién sanguinea de TSH y posterior tratamiento. Aun-
que actualmente es poco frecuente diagnosticar esta patologia,
existe una franja de poblacion alacua no serealizé el screening
de TSH (nacidos antes de 1978); por tanto conviene tener un ato
grado de sospecha clinica ante pacientes con retraso mental y
talla baja para detectar estos casos.
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