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FIG.1: Radiografia de térax en la que se aprecia pérdida volumen
hemitdrax derecho con infiltrado alveolar en LID.

to del indice cardiotordcico y presencia de marcapasos. El marco
6seo mostrd cifosis dorsal con osteoporosis, cambios degenerati-
vos y callos de fractura en 4° y 5° arcos costales posteriores. Se
inici6 tratamiento empirico con amoxicilina/clavuldnico 1 gr iv/8
h y claritromicina 1 g vo/24 h, ademds de oxigeno, diuréticos,
analgésicos, broncodilatadores y corticoides intravenosos.
Durante las 24 horas siguientes la paciente permaneci6 afebril y
estable hemodindmicamente, persistiendo disnea de reposo, SaO,
90% y 35 rpm pese a O, con FiO, 0,5. Ante la gravedad del cua-
dro se realizé una fibrobroncoscopia que revel6 abundantes
secreciones espesas mucosas que se aspiraron, sin observarse
lesiones endobronquiales ni alteraciones de la mucosa. Un eco-
cardiograma mostrd hipertrofia ventricular izquierda con funcién
sistélica normal. Ese mismo dia se tomaron 3 hemocultivos. En
las 24 horas posteriores, la paciente presentd un empeoramiento
clinico, destacando 23.000 leucocitos con 94% de neutrofilos,
hemoglobina 7,8 g/dl, hematocrito 23,4%, urea 71 mg/dl y creati-
nina 1.7 mg/dl, acompafado de cuadro compatible con shock
séptico: oliguria, hipotermia, tension arterial 80/50 mmHg, taqui-
cardia 110 Ipm, taquipnea 35 rpm y cianosis a pesar de O, suple-
mentario, por lo que se procedid a transfusion de dos unidades de
concentrado de hematies y soporte con aminas vasoactivas. La
familia desestimé su admision en UCI y la progresion clinica
condujo al fallecimiento de la paciente a las 72 horas de su ingre-
so. Los hemocultivos fueron positivos para Alcaligenes xylosoxi-
dans subesp. Xylosoxidans, creciendo asimismo 104 UFC/ml en
el cultivo cuantitativo del broncoaspirado y del cateter telescopa-
do. El antibiograma mostré resistencia a ampicilina, cefuroxima,
cefotaxima, gentamicina, amikacina, ciprofloxacino, cotrimoxa-
zol, fosfomicina y colistina y sensibilidad a amoxicilina/clavula-
nico, piperacilina/tazobactam, ceftacidima e imipenem.
Alcaligenes xylosoxidans, también denominada Achromobac-
ter xylosoxidans o Alcaligenes denitrificans subsp. Xylososidans
es responsable de infecciones graves como meningitis, endocar-
ditis, peritonitis, bacteriemia y neumonia en pacientes general-
mente inmunodeprimidos aunque también se ha descrito en
inmunocompetentes (3,4). El microorganismo puede alcanzar el
torrente sanguineo desde el aparato gastrointestinal favorecido
por la mucositis asociada a quimioterapia, por exposicion directa
respiratoria o cutdnea a liquidos colonizados por A. xilosoxidans
o por via transplacentaria, aunque la via hematégena es la mas

frecuente (5,6). Se asocia sobre todo a neumonias, infecciones de
catéteres intravenosos e incluso a brotes relacionados con el uso
de material hospitalario, cursando con alta mortalidad especial-
mente si se adquirié en UCI (2-4). En una revision de los casos
publicados de bacteriemia por A. xylosoxidans la bacteriemia
primaria constituy6 el 29% de los casos, la neumonia el 22% y la
asociada a catéter el 20%. El tratamiento debe ser individualizado
segun el patrén de sensibilidad, sin estar claramente definido el
empleo de monoterapia. Suele ser resistente a aminoglucésidos y
cefalosporinas de primera y segunda generacion, presentando una
sensibilidad variable a fluoroquinolonas (1,4). En nuestro caso,
los factores asociados a neumonia severa bacteriémica por A.
xylosoxidans fueron la inmunodepresion asociada a corticotera-
pia cronica, la diseminacion hematdgena probalemente desde el
tubo digestivo por las hospitalizaciones en el dltimo afio, que
habrian alterado su flora gastrointestinal saprofita. Por otra parte,
existe cierta controversia con el uso masivo de fluorquinolonas
las cuales podrian crear una cierta seleccion en la flora comensal
posibilitando un incremento del nimero de infecciones por gér-
menes poco habituales.
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La practica clinica en el contexto de la inmigracion

Sr. Director:

Los europeos han sido histéricamente los pueblos que mas
han emigrado fuera de su continente. Ahora las desigualdades
econdmicas son las que generan los flujos migratorios. Espa-
fla se encuentra hace ya varios afios en el grupo de paises que
mads inmigrantes acogen. Los efectos en nuestro pais en lo que
concierne a la salud publica y el comportamiento de determi-
nadas enfermedades comienza a destacar. La prevalencia de
algunas patologias muy poco frecuentes hasta afios anteriores
en un territorio fragmentado como puede ser la Comunidad de
Canarias y de Baleares comienza a variar. La poblacion de las
islas oscila entre 60.000 habitantes las islas menos pobladas y
800.000 habitantes las mds pobladas, muchas patologias en el
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periodo de formacién académica de un médico solo son refe-
renciadas y no tenfamos la oportunidad de ver casos debido a
la baja incidencia de las mismas. Por lo tanto durante el ejerci-
cio profesional se convierten en rareza por su infrecuencia.

Dentro del contexto de la Medicina Interna y la Otorrinola-
ringologia (ORL) vemos que el asentamiento de pacientes pro-
cedentes del Sur de América ha incrementado por ejemplo el
nimero de casos con hipoacusia neurosensorial genética, otos-
clerosis y osteogénesis imperfecta (OI). Tenemos dos casos de
hipoacusia conductiva que resulté ser enfermos afectados por el
sindrome de Van der Hoeve que para pesar nuestro le hicimos
el diagndstico retrospectivo en el post operatorio inmediato.
Estos casos no referian antecedentes familiares de sordera, eran
de piel bastante morena, con esclerdticas algo oscuras pero no
azuladas. Los rasgos indios predominaban en su facie por lo
que pasé desapercibido este detalle de las esclerdticas. En el
acto quirdrgico en ambos casos se aprecié morfologia atipica de
la superestructura del estribo y la posterior profundizacién en el
interrogatorio evidencié detalles que hizo pensar que se trataba
de un sindrome de Van der Hoeve.

La OI, también conocida como enfermedad de Lobstein,
sindrome de Van der Hoeve, sindrome de Kleyn, osteosatiro-
sis congénita, enfermedad de los huesos fragiles o sindrome
de Adair. Se trata de una alteracién generalizada del tejido
conjuntivo que afecta al tejido 6seo, tendones, ligamentos,
fascias, esclerdtica y oido. En realidad el sindrome Van der
Hoeve es una osteoplasia de la cdpsula laberintica, encuadra-
da en otra enfermedad mas amplia, la OI. La prevalencia en
Espaiia es de uno de cada 20.000 nacidos. La prevalencia de
OI para Latinoamérica, en particular en Brasil, alcanza al
4,3:100.000 nacidos vivos (1-4).

Se transmite genéticamente con cardcter autosomico
dominante. La patogenia es confusa. Hay una anomalia en las
fibras de coldgeno tipo I, las que se encuentran en huesos,
capsulas, fascias, corneas, escleras, tendones, meninges y der-
mis. Estructuralmente, esta proteina estd compuesta de un
espiral entrelazado de cadenas pro a-1 y pro a-2. Mutaciones
en la codificacion de estas cadenas causan OI por defectos
cualitativos y cuantitativos de la molécula de colageno I. Los
genes codificadores de estas cadenas se encuentran en los cro-
mosomas, lo que es importante de cara al consejo genético.
Los pacientes que sufren de esta enfermedad la pueden trans-
mitir a sus hijos. Es un trastorno que afecta por igual a varo-
nes y hembras.

Histol6gicamente el hueso temporal muestra una gran fragi-
lidad de las ramas del estribo, estando descritos fracturas de las
mismas por ruidos intensos. Se produce una fijacién del estribo
similar a la de la otosclerosis, si bien, no por la misma causa.

Como sintomatologia presentan esta triada fundamental:
fracturas espontdneas, esclerdticas azules y sordera debida a
otosclerosis en el 7% de los casos.

Las caracteristicas clinicas sistémicas mds comunes incluyen
la fragilidad 6sea, escleras azules (su presencia revela una
reduccién de 50 a 75% en el espesor escleral, junto a la pre-
sencia de fibras coldgenas inmaduras), piel fina con facilidad
para presentar equimosis o hematomas, dentinogénesis imper-
fecta, estatura baja (al nacimiento la estatura es normal con el
crecimiento se reduce debido basicamente a que en los miem-
bros inferiores se presentan angulaciones, cabalgamiento de
fracturas, alteraciones del desarrollo en las epifisis y marcadas
xifoescoliosis. Hay deformidad de la columna vertebral, debi-
da a osteoporosis y fracturas por compresion de vértebras.

Fig. 1. Deformidad tipica en la articulacion del codo, secuela de
fractura patologica.

Existe hipermotilidad articular, es debida a la laxitud ligamen-
taria y musculatura fragil e hipoténica, con relacién a las mal-
tiples fracturas (Fig. 1), todo esto puede causar dolor agudo o
crénico. Las anomalias cardiovasculares, como el prolapso de
valvula mitral o la dilatacién adrtica, son raras (5-8).

A través del andlisis del coldgeno de tipo I producido por
las células fetales de la vellosidad cridnica se puede precisar
el diagnéstico prenatal.

Debido a la continua afluencia de nueva poblacion, en espe-
cial procedente de Latinoamérica, tendremos la oportunidad de
estudiar y tratar mds casos y variadas patologias que tienen un
comportamiento e incidencia diferente en Europa (9,10).
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