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RESUMEN

Se describe el caso de un vardn afecto de bronquiectasias, infeccio-
nes rinosinusales de repeticion y azoospermia obstructiva que fue diag-
nosticado de sindrome de Young en la edad adulta. Junto con las medidas
convencionales, el paciente fue tratado en domicilio mediante un sistema
mecanico de cuidados respiratorios consistente en ventilacion por percu-
si6n intrapulmonar (Percussionaire®) presentando una mejoria significa-
tiva clinica y funcional. Se sefiala la importancia de realizar una correcta
historia de fertilidad en pacientes con clinica respiratoria compatible, con
el fin de establecer el diagnéstico. Se revisan distintos métodos de asis-
tencia mecdnica respiratoria en pacientes con bronquiectasias, como
complementarias en cuidado respiratorio domiciliario.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Young. Bronquiectasias. Esterili-
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ABSTRACT

We studied a man with bronchiectasis, chronic sinopulmonary infec-
tions and obstructive azoospermia daignosed of Young’s syndrome in the
adult age. The patient was treated at home by a mechanical system of
respiratory care based in intrapulmonary percussive ventilation (Percus-
sionaire®) reaching a significant clinical and functional improvement.
Our case enhanced the importance to make a proper history of fertility in
patients with bronchiectasis in order to establish the diagnostic. We
review different methods of respiratory mechanical asistance in patients
with bronchiectasis.
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INTRODUCCION

Son varias las enfermedades que asocian afectacién nasos-
inusal, en forma de rinosinusitis, y bronquial en forma de
bronquiectasias. Entre ellas, destaca la fibrosis quistica, la
discinesia ciliar primaria (DCP) y el déficit de alfa-1-
antitripsina (1).

En 1969, Young describi6 el sindrome que lleva su nom-
bre (2,3), para caracterizar a un subgrupo de pacientes que
asocia enfermedad crénica pulmonar, azoospermia obstructi-
va con espermatogénesis normal y hallazgos caracteristicos en
el epididimo, que constituye una rara causa de bronquiectasias
en el adulto (4).

Presentamos el caso de un paciente afecto de sindrome de
Young, que pese a reunir los hallazgos clinicos caracteristicos
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del sindrome, fue diagnosticado en la edad adulta, y que como
parte del tratamiento general, fue tratado con éxito mediante
un nuevo sistema mecdanico de cuidados respiratorios a domi-
cilio (Percussionaire®).

CASO APORTADO

Var6n de 46 afos de edad, marinero de profesion, casado y sin
hijos, fumador de puros hasta hace 3 afios, fue remitido a consulta de
neumologia por infecciones bronquiales de repeticion.

Entre sus antecedentes destacaba la presencia de atelectasias tim-
pénicas bilaterales durante la juventud, que precisaron drenajes
transtimpdnicos, con posterior caida progresiva de su audicion, diag-
nosticada como hipoacusia neurosensorial bilateral. En los dltimos
cinco afos, habia presentado al menos 6—7 episodios anuales de
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infecciones de vias bajas, y tres episodios de neumonia. Asimismo,
referfa congestion nasal practicamente permanente, disminucién del
olfato y episodios remotos compatibles con sinusitis. En los dos tlti-
mos afios presentaba disnea a esfuerzos moderados y broncorrea
habitual.

Tres dias antes de su evaluacidn, el paciente habia presentado
fiebre de 38 °C con aumento de la expectoracion basal, de coloracion
blanquecina, acompafiada de dolor en ambos hemitérax de carac-
teristicas pleuriticas, asi como disnea a moderados esfuerzos. A la
exploracion fisica, destacaba la presencia de crepitantes bibasales.

La radiograffa de térax mostré un infiltrado intersticio-alveolar
bilateral e imdgenes de bronquiectasias de predominio en l6bulo
inferior izquierdo (Fig. 1 a y b). La TACAR evidencié bronquiec-
tasias bibasales de predominio izquierdo y mudltiples nddulos
acinares de predominio parahiliar con drea en vidrio deslustrado en
base derecha y zona de mayor condensacion en base izquierda (Fig.
2). En los andlisis sanguineos no se observaron alteraciones, con un
nivel de proteinas totales, alfa-1-antitripsina, IgG, IgM e IgA nor-
males. La exploracién funcional respiratoria mostré TLC 4.850 ml
(69%),RV 1.830 ml (88%), FVC de 3.010 ml (58%), FEV1 de 1.920
ml (48%) y una relacién FEV1/FVC de 64 (84%), compatible con un
trastorno ventilatorio de tipo mixto de predominio obstructivo en
grado moderado con test broncodilatador negativo. La fibrobronco-

Fig. 1. a) Radiografia postero-anterior de tdrax que muestra imdge-
nes compatibles con bronquiectasias en ambos I6bulos inferiores.
b) Imagen de TAC mostrando bronquiectasias quisticas y zonas de
condensacion en ambos [6bulos inferiores.

Fig. 2. a) Dispositivo mecdnico de percusion intrapulmonar (Percus-
sionaire®). b) Utilizacién del dispositivo en el paciente.

scopia mostré signos indirectos de bronquiectasias y lesiones de
broncopatia crénica, abundantes secreciones purulentas y trastorno
maldcico en bronquio principal izquierdo. El cultivo y Zhiel de
esputo, broncoaspirado (BAS) y lavado broncoalveolar (BAL)
fueron negativos. En el catéter telescopado se aislé Pseudomonas
aeruginosa sensible a ceftacidima, gentamicina, amikacina,
ciprofloxacino, cotrimoxazol y fosfomicina. La citologia del BAS y
BAL fue negativa para células malignas. Los hemocultivos fueron
negativos.

Se realizé un estudio de transporte mucociliar nasal isotépico
que mostrd ausencia de respuesta tras 30 minutos de observacion. El
test del sudor fue normal.

Al paciente se le propuso la realizacién de un espermiograma
para valorar de manera indirecta la motilidad ciliar y en ese momen-
to refirié que habia sido valorado quince afios antes como parte de un
estudio de esterilidad conyugal, siendo diagnosticado de azoosper-
mia obstructiva, con ausencia de cuerpo y cola del epididimo, que se
intentd corregir mediante tubulovasostomia bilateral sin éxito.

Se inici6 tratamiento con oxigeno, broncodilatadores, esteroides
inhalados y antibioterapia empirica mediante ceftacidima y posteri-
ormente tobramicina aerosolizada en domicilio a dosis de 300 mg
cada 12 horas en pauta secuencial. A su vez se realizé fisioterapia
respiratoria y se instruy6 al paciente en técnicas de drenaje postural.
Estas medidas fueron complementadas mediante la aplicacién de un
sistema de ventilacién percutoria intrapulmonar (Percussionaire®”) en
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sesiones diarias de mafiana, tarde y noche, de media hora de
duracion, con una presidn de operacién de 20 cm de H20 a una fre-
cuencia de 250 ciclos por minuto, siendo pautado a domicilio. Dos
meses después se observo una disminucion significativa del volumen
de secreciones diarias y la exploracién funcional respiratoria mostré
TLC 5.770 ml (81%), RV 1.730 ml (82%), FVC 3.450 ml (65%),
FEV1 2.390 ml (59%) y una relacién FEV1/FVC de 69 (91%), lo
que supuso un incremento del 15% en FVC y del 24% en FEV 1.

DISCUSION

Aunque Young describié en 1969 los rasgos clinicos car-
acteristicos del sindrome (2,3), no es hasta 1984 en que Han-
delsman y colaboradores, estudian una poblaciéon de 29
varones que combinan infecciones crénicas sinopulmonares y
azoospermia obstructiva. La edad media en el momento del
diagnéstico era de 31 afios y presentaban solamente una leve
alteracion de la funcién respiratoria con espermatogénesis
normal, siendo debida la azoospermia a la obstruccién del
epididimo por el espesamiento de las secreciones, estimando
su prevalencia entre hombres no fértiles comparable a la del
sindrome de Klinefelter, pero superior a la de la fibrosis quis-
tica o el sindrome de cilio inmévil (4).

La azoospermia causante de la infertilidad se debe a la
obstruccion intraluminal del epididimo, probablemente pro-
gresiva, debido a la viscosidad de los fluidos, ya que la
espermiogénesis es totalmente normal. La obstruccién puede
no llegar a ser completa hasta afios después de la pubertad. En
muchos casos se observa la dilatacion de la cabeza del
epididimo llena de espermatozoides y presencia de material
amorfo sin espermatozoides a nivel del cuerpo (4.5).

Una caracteristica importante es que la actividad y la
estructura ciliar es normal a diferencia de lo que ocurre en la
DCP. Por otro lado, el moco tiene incrementada su viscosi-
dad, de modo que la clinica resultante es superponible a las
patologias que entran dentro del diagnéstico diferencial (1).
La biopsia nasal bajo microscopia electrénica no muestra
cambios en la estructura de los cilios (6).

En el sindrome de Young no se observan las alteraciones
tipicas de los sindromes de DCP (alteracion de los brazos de
dineina y/o disposicién anémala de los microtibulos que oca-
sionan la disfuncion parcial o total de las células ciliadas y fla-
geladas), ni las caracteristicas electroliticas y genéticas tipicas
de la fibrosis quistica (7) (iontoforesis con pilocarpina con
una concentracion de cloro superior a 60 mmol/l en dos mues-
tras separadas, o mutacion del factor regulador de la fibrosis
quistica, siendo tipica la DF508), ni tampoco las mutaciones
genéticas de la ausencia congénita del conducto deferente,
que justifica un 6% de los casos de azoospermia obstructiva.
De esta forma, se establece que el sindrome de Young es una
entidad clinica diferente a las otras enfermedades (7).

Como en nuestro caso, el sindrome de Young se debe
descartar en varones con sintomas sinopulmonares recidi-
vantes cronicos e infertilidad. El diagndstico se basa en la
clinica, asi como en la exclusion de fibrosis quistica y de sin-
dromes de inmovilidad ciliar (4). En este sentido, la anamne-
sis dirigida hacia la historia de fertilidad es importante, pues
puede practicamente establecer el diagndstico, y en ocasiones
ésta puede pasar desapercibida.

Recientemente, en un estudio con 150 adultos con bron-
quiectasias se ha sefialado que realizar una investigacion

intensa en estos pacientes para intentar llegar a un diagndstico
etioldgico, permite identificar una o mas causas en el 47% de
los casos y que en el 15%, la causa identificada tiene implica-
ciones en el tratamiento y en el prondstico (8).

Se han publicado algunos casos como variantes del sin-
drome de Young en los que, aparte de la triada clinica tipica,
aparece situs inversus, una caracteristica mas tipica del sin-
drome de Kartagener. En uno de los casos publicados se
observa, mediante microscopio electrénico, alteraciones en el
65% de los microtibulos centrales de los cilios nasales,
atrofia del cuerpo del epididimo y motilidad y estructura del
esperma normales (9). En otro estudio mds reciente, se
describen dos casos con defectos parciales en los brazos de la
dineina y se apunta la hipdtesis del origen genético similar
para ambos sindromes (10). Es posible que estos casos sean
entidades distintas.

El abordaje terapéutico clédsico de las bronquiectasias, tan-
to en nifios como en adultos consiste, por una parte, en la
adopcion de medidas generales, como son el tratamiento
antibidtico enérgico de las infecciones de repeticién, la vacu-
nacidén contra la gripe, el uso de broncodilatadores y reciente-
mente se ha incorporado a la terapia los esteroides inhalados.
Por otra parte, la fisioterapia respiratoria para facilitar la elim-
inacién de secreciones se considera fundamental, si bien la
terapia cldsica consistente en medidas de drenaje postural,
percusion, tos provocada y dirigida, vibracién y técnicas de
respiraciéon forzada (TEF) o “huffing”, se ha puesto en
entredicho (11).

En los tltimos afios, se han desarrollado ayudas mecdnicas
para facilitar el cumplimiento de la fisioterapia por parte del
paciente, ya que muchos enfermos suelen abandonar las técni-
cas convencionales (12). Entre las técnicas mecénicas de ayu-
da destaca la presion espiratoria positiva oscilante a alta fre-
cuencia, de la que existen dos modalidades denominadas
Flutter® y Acapella®. Flutter®, es un pequefio dispositivo
portétil que produce de forma controlada ondas de presion
positiva oscilante mediante el desplazamiento repetido de una
bola de acero por la fuerza de la gravedad, en el interior de un
cono de plastico. Al comparar el Flutter® con los ciclos
activos de técnicas respiratorias (CATR), que incluye un con-
junto de técnicas aplicadas de forma secuencial para facilitar
la movilidad de secreciones (respiracién controlada, expan-
sion tordcica y maniobras de espiracion forzada), en pacientes
con bronquiectasias no debidas a fibrosis quistica, parece que
no existe diferencia en los resultados clinicos obtenidos entre
ambas. De esta forma, el Flutter® seria tan efectivo en la elim-
inacion de secreciones como los CATR, siendo bien tolerado,
sin efectos adversos, no requiriendo mayor tiempo para ser
efectivo y con un alto nivel de aceptabilidad (13).

Acapella® utiliza el contrapeso de una palanca y la fuerza
de un iman para crear las oscilaciones de forma independiente
de la gravedad. Al comparar esta técnica con CATR no hay
diferencias clinicas entre ambos sistemas de tratamiento y la
mayoria de pacientes mostraron preferencia por Acapella®,
por lo que ésta constituye una alternativa eficiente para el
tratamiento de las bronquiectasias (14). Al comparar Acapel-
la® con Flutter”, mostraron un funcionamiento similar y sus
diferencias no fueron clinicamente significativas; Acapella®
crea oscilaciones mds estables en amplitud y frecuencia y gen-
era oscilaciones amplias con flujos espiratorios muy bajos
(5L/min), por lo que resulta mds ttil en casos de obstruccion
pulmonar grave (15).
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En nuestro paciente utilizamos un dispositivo de Venti-
lacion  por  Percusiéon  Intrapulmonar (FM  Bird,
Percussionaire® Corporation, Sandpoint, Idaho). Se trata de
una técnica de tratamiento y de ventilacion en patologias res-
piratorias obstructivas y/o restrictivas mayores, consistente en
la administracion de un flujo pulsétil de gas dentro de los pul-
mones del paciente, a una frecuencia alta, a través de un cir-
cuito respiratorio abierto. Las percusiones suministran
pequeiios volimenes de gas, inferiores al volumen corriente,
que varian entre 1 y 300 cc, que son suministrados de manera
continua y pulsdtil a la via aérea del paciente, superponién-
dose o no, a la ventilacién espontanea. El circuito respiratorio
abierto denominado Phasitron® es un conversor de flujo/pre-
sién que convierte volimenes de bajo flujo y alta presién en
volimenes de alto flujo y baja presioén y estd asociado a un
nebulizador neumdtico. Este sistema se adapta a las carac-
teristicas clinicas del paciente, de tal forma que se consigue la
mayor adherencia posible al mecanismo. Este sistema se ha
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