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caba: febricula, disminucién de ruidos respiratorios en base del
hemitérax izquierdo y tumefaccién dolorosa en cara anterosupe-
rior del hemitérax izquierdo, sin fluctuacion, crepitacion ni
aumento de temperatura local. En las exploraciones complemen-
tarias destacaba: 10640 leucocitos (80% neutréfilos, 13% caya-
dos), Hb: 12,2 g/dL, Hto: 36,1%, VSG: 112 mm, fibrindgeno:
540 mg/dL, CPK: 20 UI/L. Presentaba minima hipoxemia
(pO2:70 mmHg, PCO2: 37 mmHg) y en la radiografia de térax
una radiopacidad con nivel liquido-gas en tercio superior de
hemitérax izquierdo con minimo derrame pleural ipsilateral.

Una vez retirados hemocultivos se inici6 tratamiento con amo-
xicilina-clavuldmico (1 g/8 horas via intravenosa) con desapari-
cion de la fiebre pero con persistencia de la tumefaccion torécica.
Se realizé una tomografia computerizada (TC) tordcica que mos-
tré lesién quistico-cavitaria en lébulo superior izquierdo con
extension a la pared tordcica anterior (Fig. 1). La puncién con
aguja fina de la tumefaccion tordcica no permitié extraer mues-
tras para cultivo. Se llevé a cabo una toracocentesis que descartd
empiema y una broncoscopia donde se objetivé una mucosa eri-
tematosa con abundantes secreciones purulentas a la entrada del
bronquio principal izquierdo. Los hemocultivos y el cultivo del
liquido pleural fueron negativos pero en el aspirado del 16bulo
superior y del bronquio principal izquierdos se aislé S. aureus
meticilin sensible. Se realizé ecocardiograma que descarté endo-
carditis. Se completaron 6 semanas de tratamiento con cloxacili-
na (2 g/4 horas via intravenosa durante 4 semanas y posterior-
mente 1 g/6 horas via oral) con resolucién completa.

Fig. 1. TC tordcico que muestra una lesion cavitada en Iébulo supe-
rior izquierdo con extensién a la pared tordcica suprayacente y
afectacion del musculo pectoral.

Los AP suelen producirse en pacientes con comorbilidad (2-4)
y las manifestaciones clinicas varian desde infeccién respiratoria
de evolucion térpida a fiebre sin foco (1,2). Este caso es llamati-
vo porque la paciente no tenia ningtn factor de riesgo y tampoco
presentaba clinica respiratoria. Por otra parte los tnicos datos
objetivos fueron el dolor y la tumefaccion en la pared tordcica
relacionados con la extension hacia el musculo pectoral. La mio-
sitis es una inflamacién de la musculatura esquelética con fre-
cuencia de origen bacteriano y en ocasiones por contigiiidad. La
afectacion de la musculatura pectoral es poco frecuente, en la
literatura s6lo hemos encontrado dos casos de miositis primaria y
ninguno secundario a patologia local (5).

La radiografia de térax y el TC tordcico son herramientas fun-
damentales para el diagndstico y la localizacién del AP (1-2,4-6).
La broncoscopia permite demostrar si hay una lesién bronquial
responsable del mismo y la toma de muestras sin contaminacién
para el diagndstico microbiolégico (1,4). Cuando el germen cau-
sal es el S. aureus es importante realizar un ecocardiograma para
excluir endocarditis (6). S6lo la demostracién microbioldgica de
S. aureus en esputo y/o sangre confirmard el diagndstico etioldgi-
co de la infeccion (6). Como es un germen habitual de las vias
respiratorias altas, su aislamiento en un esputo expectorado no
siempre indica infeccion. Las muestras recogidas mediante la

broncoscopia, puncidn transtéracica o cultivo de liquido pleural
son mds especificas (3).

Cuando la puerta de entrada es la via aérea la mortalidad es
mayor que en los AP estafilocécicos secundarios a diseminacion
hematdégena (6), puede llegar al 30-50% (2-3). El tratamiento
antibidtico debe ser prolongado (6) y en casos de mala evolucion
puede ser necesario el drenaje percutdneo (2).
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Alteraciones ungueales y lesiones cutdneas en
pliegues

Sr. Director:

El sindrome poliglandular autoinmune tipo 1 se define por la
presencia de al menos 2 de los 3 criterios mayores que son: candi-
diasis mucocutdnea crénica, hipoparatiroidismo e insuficiencia
adrenal autoinmune.

Se trata de una mujer de 31 afios, con historia crénica de hipo-
paratiroidismo primario, hipotiroidismo e insuficiencia adrenal
(enfermedad de Addison). Recibia tratamiento oral con: hidrocor-
tisona, calcitriol, calcio, tiroxina, omeprazol, venlafaxina y alpra-
zolam. Una hermana habia fallecido a los 27 afios por cuadro
endocrinolégico no filiado. Referia ademads, lesiones en la mucosa
oral, grandes pliegues y alteraciones ungueales progresivas desde
la infancia, que no llegaban a remitir. En la exploracion fisica se
apreciaba eritema y depapilacion lingual junto con queilitis angu-
lar, placas eritemato-escamosas con lesiones satélites en los plie-
gues axilares, inguinales, interdigitales y en los pies, junto con
distrofia en las 20 uifias (Fig. 1). Se efectuaron cultivos seriados de
la mucosa oral, los pliegues y las ufias, aislandose en todos ellos
Candida albicans. Con los datos clinicos (endocrinoldgicos y
mucocutdneos) se establecié el diagndstico de APECED, pese a
que no realizamos estudio genémico. Instauramos tratamiento con
fluconazol oral (100 mg/24 horas) remitiendo las lesiones cuta-
neo-mucosas y se obtuvo normalizacién parcial de las uiias a los 2
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Fig. 1. Pdpulas descamativas en pliegues interdigitales y distrofia
ungueal marcada.

meses de tratamiento. Hemos optado por realizar terapia de man-
tenimiento con fluconazol a dosis de 100 mg semanales, sin recu-
rrencia de las lesiones tras 1 afio de seguimiento.

Poliendocrinopatia autoinmune, candidiasis y distrofia ectodér-
mica (APECED), también conocida como sindrome poliglandular
autoinmune tipo 1 (OMIM 240300) (1) es una rara entidad autosé-
mica recesiva, con mayor prevalencia en determinadas poblaciones,
estimandose una incidencia anual de 1/9000 en judios iranies,
1/14.400 en Cerdefia, 1/25.000 en Finlandia, 1/80.000 en Noruega y
1/10.000.000 en Japén (1). Origina enfermedades autoinmunes
severas y se debe a multiples mutaciones en el gen AIREI1 (regula-
dor autoinmune), localizado en el cromosoma 21q22,3 (3) que es el
que codifica un factor de transcripcién. Hasta la fecha, se han iden-
tificado unas 45 mutaciones diferentes en varios paises (1). Estas
mutaciones en el gen AIRE, condicionarian alteraciones en la pro-
tefna sintetizada, induciendo un mRNA sinsentido. La proteina
codificada por el gen AIRE juega un papel muy importante en la
regulacion de la transcripcion y en el proceso timico de induccion y
de mantenimiento de la autotolerancia. Si existe pérdida en la auto-
tolerancia frente a antigenos érgano-especificos, se desarrollarian
autoanticuerpos frente a distintos érganos, produciéndose infiltra-
cion linfocitica en los mismos. Se implica pérdida en la homeostasis
del sistema inmune, que se refleja més en la potencial pérdida de la
tolerancia especifica, mds que de la central (4) .

Estudios realizados por Perniola y cols. (5) encuentran en
pacientes con APECED diversos tipos de autoanticuerpos circulan-
tes: ANA, Ac. Anti-SSA/Ro, Ac. Anti-SSB/La, poniendo en evi-
dencia que existe gran anomalia en el sistema inmune (estos pacien-
tes sufren con mayor frecuencia sindrome de Sjogren, artritis
reumatoide, esclerosis sistémica y vasculitis). Sin embargo, el papel
en el dafo orgdnico no se conoce. También se ha determinado a tra-
vés de lineas celulares transfectadas a tejidos de ratones adultos, que
el gen AIRE se expresa en miuiltiples tejidos relevantes inmunoldgi-
camente como son: timo, bazo, ganglios linfaticos y médula 6sea,
asi como en otros tejidos: rifion, testiculos, glandulas suprarrenales,
higado y ovarios. Estos datos sugieren que el gen AIRE podria tener
otras funciones, aparte de las inmunolégicas (6).

Las mutaciones en el gen AIRE producen multiples enfermeda-
des autoinmunes y los pacientes afectos tienen un mayor riesgo de
desarrollarlas: diabetes mellitus tipo 1, hipotiroidismo, anemia per-
niciosa, alopecia, vitiligo, hepatitis, atrofia ovdrica, queratitis (7) y
atrofia muscular progresiva (1). La presentacion clinica de APE-
CED es muy heterogénea en cuanto a la edad de comienzo. Habi-
tualmente aparece en edades precoces de la vida en forma de infec-
cién candididsica persistente en la piel y en las mucosas, asociada
generalmente a una inmunodeficiencia severa. El diagndstico es tar-

dio, cuando se produce hipocalcemia debida al hipoparatiroidismo
o por enfermedad de Addison en niflos. La distrofia ungueal y las
alteraciones dentales son consecuencia de la distrofia ectodérmica
asociada (7). Es muy importante realizar precozmente el diagndsti-
co de APECED y una vez realizado el diagnéstico, estos pacientes
requieren una estrecha monitorizacion para prevenir las enfermeda-
des asociadas de diagndstico retardado o enfermedades autoinmu-
nes adicionales que puedan desarrrollarse en la fase adulta, como
carcinoma oral, a consecuencia de la persistencia de candidiasis
oral, e infecciones secundarias a hipoesplenismo que se presentan
en un subgrupo de pacientes (8).
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Edema de extremidad superior como forma de
presentacion de polimiositis

Sr. Director:

Las miopatias inflamatorias idiopdticas constituyen un grupo
de enfermedades que se caracterizan por debilidad e inflamacion
muscular de etiologia no aclarada, y cuya incidencia es de 2-10
nuevos casos/millén de personas/afio (1). Aunque el edema es
una manifestacion clinica bien conocida en este grupo de enfer-




<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Error
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJDFFile false
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /SyntheticBoldness 1.00
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName (http://www.color.org)
  /PDFXTrapped /Unknown

  /Description <<
    /ENU (Use these settings to create PDF documents with higher image resolution for high quality pre-press printing. The PDF documents can be opened with Acrobat and Reader 5.0 and later. These settings require font embedding.)
    /JPN <FEFF3053306e8a2d5b9a306f30019ad889e350cf5ea6753b50cf3092542b308030d730ea30d730ec30b9537052377528306e00200050004400460020658766f830924f5c62103059308b3068304d306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103057305f00200050004400460020658766f8306f0020004100630072006f0062006100740020304a30883073002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d30678868793a3067304d307e305930023053306e8a2d5b9a306b306f30d530a930f330c8306e57cb30818fbc307f304c5fc59808306730593002>
    /FRA <>
    /DEU <>
    /PTB <>
    /DAN <>
    /NLD <>
    /ESP <>
    /SUO <>
    /ITA <>
    /NOR <>
    /SVE <>
    /KOR <>
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe7f6e521b5efa76840020005000440046002065876863ff0c5c065305542b66f49ad8768456fe50cf52068fa87387ff0c4ee575284e8e9ad88d2891cf76845370524d6253537030028be5002000500044004600206587686353ef4ee54f7f752800200020004100630072006f00620061007400204e0e002000520065006100640065007200200035002e00300020548c66f49ad87248672c62535f0030028fd94e9b8bbe7f6e89816c425d4c51655b574f533002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d5b9a5efa7acb76840020005000440046002065874ef65305542b8f039ad876845f7150cf89e367905ea6ff0c9069752865bc9ad854c18cea76845370524d521753703002005000440046002065874ef653ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000520065006100640065007200200035002e0030002053ca66f465b07248672c4f86958b555f300290194e9b8a2d5b9a89816c425d4c51655b57578b3002>
  >>
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [595.000 842.000]
>> setpagedevice


