CARTAS AL DIRECTOR

Bronquiectasias en pacientes
con déficit severo de
alfa-1-antitripsina:

Juna asociacién frecuente?

Sr. Director: En el magnifico trabajo que
sobre bronquiectasias los Dres. A. Capelaste-
gui y J. Ramos Gonzdlez han publicado en
esta revista!, se cita el déficit de alfa-1-
antitripsina (AAT) como un factor etioldgico
no bien comprobado.

En efecto, se dice generalmente que los
pacientes con déficit hereditario de AAT de-
sarrollan en un 70 u 80% de los casos de
enfisema panacinar sintomatico, de localiza-
cidn predominante en las bases pulmonares,
existiendo la creencia generalizada de que
esta enfermedad es una causa rara de bron-
quiectasias!-4.

En nuestra seccion de neumologia, que
atiende aproximadamente a una poblacién
de 95.000 habitantes, controlamos en la ac-
tualidad a 3 pacientes con déficit severo he-
reditario de AAT en un programa experi-
mental de tratamiento sustitutivo con prolas-
tina “R” (AAT humana). Las tres tienen
fenotipo Pizz, niveles severamente bajos de
AAT y bronquiectasias extensas, sin eviden-
cia de enfisema significativo. Ninguna ha
sido fumadora.

Paciente 1. Paciente de 65 anos. Desde los
45 anos, tos, disnea, expectoracién, 5 episo-
dios de neumonia de diferentes localizacio-
nes en los dos pulmones, y multiples agudi-
zaciones bronquiales. Desde los. 55 afios,
estos sintomas son mds marcados, el VEMS
ha sufrido un descenso acelerado, y la disnea
se ha hecho de minimos esfuerzos. La fun-
cién pulmonar muestra una obstruccion se-
vera, con reversibilidad importante (> 30%);
la capacidad de difusion es normal; y la gaso-
metria muestra hipoxemia moderada. La ra-
diografia de torax y la TAC tordcica diagnos-
ticaron bronquiectasias saculares y cilindri-
cas en bases lingula y lobulo medio. La
enfermedad se detect6 tardiamente al encon-
trarnos con ausencia total de la banda de
alfa-1-globulina en el proteinograma, lo que
motivé la solicitud de niveles séricos de
AAT, con un resultado de 53 mg/dl (29%).
La paciente, considerada por muchos afos
asmdtica, experimentd mejoria importante
con tratamiento sustitutivo con prolastina
“R”, y fallecié hace 2 semanas por una peri-
tonitis secundaria a una perforacion de un
diverticulo intestinal, complicada con sepsis,
hemorragia digestiva alta y embolismo pul-
monar masivo.

Paciente 2. Mujer de 48 afios. Niveles
AAT: 37 mg/dl (19,5%), realizados tras ob-
servar gran disminucion de alfa-1-globulina
(0,5 g/h) en el proteinograma.

Su historia se remonta a los 33 afios, tras
una neumonia, que fue seguida de tos, expec-
toracion abundante, disnea progresiva; pre-
sentd un total de 4 neumonias de diferente
localizacién y hemoptisis recidivantes. Los
sintomas se agravaron a partir de los 40
anos, cuando la disnea se hizo de minimos
esfuerzos. La funcion pulmonar evidencid
obstruccion severa, con reversibilidad del
VEMS de hasta un 55%. Tanto la DLCO
como la KCO son normales, y también los
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gases arteriales en reposo. La radiografia de
térax mostré unos “pulmones sucios” y la
TAC tordcica detect6 bronquiectasias sacula-
res y quisticas difusas, mds marcadas, en
16bulo superior derecho, ambos campos me-
dios y base del pulmoén izquierdo. Estd mejor
controlada desde que recibe prolastina “R”,
con menos agudizaciones respiratorias y es-
tabilizacion de la funcién pulmonar.

Paciente 3. Mujer de 46 afos. Niveles
AAT: 48 mg/dl (26%). Proteinograma con
alfa-1-globulina no detectable. Desde nifia
presenta episodios de rinitis, tos seca y dis-
nea sibilante con tests cutdneos positivos a
dcaros, por lo que fue diagnosticada de asma.
A los 40 afios neumonia, y desde entonces
tos, expectoracion cronica, y disnea progresi-
va hasta moderados esfuerzos. La funcién
pulmonar muestra obstruccion moderada
con reversibilidad total, pero la capacidad de
difusion y los gases arteriales son normales.
La radiografia de térax no presenta alteracio-
nes, pero la TAC toracica evidencia bron-
quiectasias cilindricas y saculares en ambos
pulmones, especialmente en bases y campos
medios. Ha iniciado hace 2 meses tratamien-
to con prolastina “R”, cuyo resultado no po-
demos aun evaluar.

En contra de las observaciones publicadas,
otros autores*S y nosotros mismos hemos
encontrado que la asociacién entre déficit de
AAT y bronquiectasias es un hecho frecuen-
te. Pensamos que este hallazgo es probable
que sea comprobado por otros autores con el
empleo de la TAC de alta resolucion en el
estudio de estas entidades.

Shin y Ho presentaron recientemente una
serie de 7 pacientes homozigotos, Pi ZZ, con
déficit de AAT (4 mujeres y 3 varones, con
edades entre los 21 y 56 afios). Todos salvo
uno tenian enfisema, 2 bronquiectasias con
enfisema y uno bronguiectasias sin enfi-
sema?.

En nuestra pequefia serie, las 3 pacientes
padecian bronquiectasias difusas, sin eviden-
cia de enfisema, a juzgar por la normalidad
de la capacidad de difusién y la negativi-
dad de la TAC en todas ellas. Es de destacar
que la clinica y la reversibilidad de la obs-
truccion hicieron que fuesen consideradas
asmadticas por mucho tiempo, hecho que ya
ha sido citado en Ia literatura por otros®.

También es destacable el hecho de que el
déficit de AAT se sospechase por las anoma-
lias del proteinograma (ausencia o disminu-
cion severa de la alfa-1-globulina) en los
3 casos, lo que nos invita a sugerir el incluir
sistemdticamente esta determinacién en los
protocolos de EPOC, asma y bronquiectasias
difusas.
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Embolismo pulmonar séptico
secundario a foco dentario.
Sindrome de Lemierre?

Sr. Director: Hemos leido con interés la
carta de Matinez Moragoén et al', reciente-
mente publicada en su revista, en la que se
presenta un caso de embolia séptica secunda-
ria a un foco de osteitis peridental. El pacien-
te desarrollo el cuadro meses después de la
aparente curacién de un flemon dentario. El
manejo clinico y terapéutico lo consideramos
acertado, pero nos gustaria plantear la posi-
bilidad, no mencionada por los autores, de
que se tratara de un sindrome de Lemierre o
sepsis postangina.

Este cuadro fue caracterizado por Lemie-
rre en 19362 como infeccién orofaringea,
tromboflebitis de la vena yugular interna y
metdstasis sépticas a distancia. El foco de
origen suele ser faringoamigdalar y, mds ra-
ramente, dentario. El drenaje de esta zona
suele hacerse por la yugular interna por lo
que es muy factible la tromboflebitis a dicho
nivel3. La mayoria se produce en adolescen-
tes y adultos jovenes, y estd implicado Fuso-
bacterium necrophorum en el 80% de los ca-
sos*. Ocasionado por la tromboflebitis veno-
sa yugular, el cuello suele estar empastado y
doloroso, dato que siempre debe ser explora-
do y, aun estando ausente, constatado en la
historia clinica. Esta afectacién venosa pue-
de ser demostrada por ultrasonografia y to-
mografia axial, si bien no estd definida la
sensibilidad y especificidad de ambas técni-
cas en el sindrome de Lemierre*3. Las metas-
tasis sépticas suelen ser pulmonares (89%),
dseas, en partes blandas y meninges*. En pul-
mon el aspecto clinico y radioldgico es simi-
lar al de los émbolos ocasionados por las
endocarditis infecciosas derechas, siendo
fundamental realizar un ecocardiograma
para diferenciar ambas entidades. El diag-
nostico no necesita la confirmacién absoluta
de tromboflebitis yugular ya que es esencial-
mente clinico*®. Es posible, ademas, que la
infeccion primaria no sea evidente o haya
pasado cuando se inician los signos de sep-
sis3, tal y como ocurrié en el caso de Marti-
nez Moragon et al!. Teniendo en cuenta su
etiologia, el tratamiento antibidtico debe ser
fundamentalmente anaerobicida, destacando
la penicilina, clindamicina e imipenem/cilas-
tatina.

Nuestra experiencia personal se limita a
un solo caso de similares caracteristicas en
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