CARTAS AL DIRECTOR

Bronquiolitis obliterante
con neumonia organizativa
e inmunodeficiencia
comiin variable

Sr. Director: La inmunodeficiencia comiin
variable (ICV) constituye un sindrome hetero-
géneo englobado dentro de los trastornos pri-
marios de la inmunidad con afectacién predo-
minante de la respuesta humoral. Se trata de
una entidad de baja prevalencia, caracterizada
por hipogammglobulinemia, infecciones bac-
terianas de repeticién y parasitacion intestinal
por Giardia lamblia'. En esta enfermedad sue-
le afectarse con frecuencia el aparato respira-
torio, generalmente por infecciones recidivan-
tes?, aunque se han descrito complicaciones no
infecciosas como neumonia intersticial linfoi-
de, linfomas y granulomas parecidos a los de
la sarcoidosis'>. Hemos tenido la oportunidad
de documentar la asociacién de esta entidad
con bronquiolitis obliterante con neumonia or-
ganizativa (BONO) en una paciente con mejo-
ria clinicorradiolégica evidente tras instaura-
cioén de tratamiento esteroideo.

Mujer de 60 afios de edad, diagnosticada
previamente en nuestras consultas de ICV
merced a infecciones recidivantes del tracto
respiratorio inferior e hipogammagobuline-
mia. En una primera consulta se aprecié una
disminucién de la fraccién gammaglobulinica
en el proteinograma y mediante inmunoelec-
troforesis se hallé una concentracion sérica
de IgG disminuida de 54,8 mg/dl (normal:
896-1.400 mg/dl), junto a un descenso de las
concentraciones de IgA e IgM de 109 y
33,6 mg/dl, respectivamente (normal; 130-
310 mg/d]l para IgA y 67-199 mg/dl para
IgM). Seglin estos hallazgos se instauré la te-
rapia sustitutiva con gammaglobulinas. Al
afio de la primera visita, la paciente aquejaba
que en los meses previos venia presentando
tos, expectoracion, mal estado general, febri-
cula, astenia, anorexia y diarreas. Habia reci-
bido tratamiento antibidtico sin cambio en la
sintomatologia. Se auscultaban crepitantes bi-
basales y la radiografia de térax presentaba
un patrén alveolointersticial en campos infe-
riores. En el examen de esputo no se aislo
ningdn germen y seguia existiendo una hipo-
gammaglobulinemia con valores de IgG, IgA
e IgM de 555, 17 y 35 mg/dl, respectivamen-
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te. El estudio de subpoblaciones linfocitarias
mostré disminucién en el nimero de linfoci-
tos CD19 con normalidad para otros marca-
dores, indice CD4/CD8 y expresividad de
HLA DR. In vitro se puso de manifiesto una
baja respuesta de las células B al ser estimu-
ladas con lecitin-pokeweed. Se realiz6 TAC
tordcica donde se apreciaron adenopatias me-
diastinicas menores de 1 cm de didmetro y, en
16bulos pulmonares medio e inferiores, bron-
quiectasias junto a patrén intersticioalveolar
con algunos nédulos subpleurales (fig. 1). Sin
embargo, estas alteraciones no se tradujeron
en anormalidades en las pruebas de funcién
pulmonar realizadas (espirometria, volime-
nes pulmonares estaticos pletismograficos, di-
fusion de CO y gasometria arterial). En el
examen digestivo no hubo alteraciones en de-
terminaci6n de grasa en heces, test de D-xilo-
sa y estudio microbioldgico de heces. Se ais-
laron quistes de Giardia lamblia en el
aspirado y biopsias duodenales, sin que se
demostraran alteraciones anatomopatolégicas
en el estudio de las mismas. Los sintomas di-
gestivos desaparecieron tras iniciar tratamien-
to con metronidazol. Se practicé fibrobron-
coscopia con técnicas de broncoaspirado y
biopsia transbronquial sin lograr establecer
un diagnéstico, por lo que se sometid a la pa-
ciente a biopsia pulmonar abierta. El andlisis
histolégico demostré la existencia de dreas
parcheadas en las que se apreciaban miltiples
polipos de tejido conectivo intrabronquiales
extendiéndose hasta sacos alveolares. Una
vez establecido el diagndstico de BONO se
instauré tratamiento corticoide con deflaza-
cort, 90 mg diarios, con desaparicién de la
clinica y las alteraciones radioldgicas.

Aunque las manifestaciones clinicas en la
enferma coincidian con lo descrito en la bi-
bliograffa para la BONO, el hallazgo radiol6-
gico mds frecuente es la presencia de infil-
trados alveolares parcheados bilaterales repre-
sentativos de consolidacién de espacio aéreo,
aunque no es infrecuente encontrar patrones
intersticiales puros o mixtos como en la pa-
ciente*. Es habitual encontrar un patrén res-
trictivo en la exploracién funcional con re-
ducciones en la capacidad vital y difusién,
siendo este dltimo pardmetro el mds comin-
mente afectado*®. Sin embargo, la funcién
pulmonar ocasionalmente es normal en una
proporcién que varia segiin las series (Izumi
et al* encuentran que la reduccién de DLCO
se da en el 77% de los pacientes estudiados,

Fig. 1. TAC toracica.
Demuestra la existencia
de bronquiectasias, in-
filtrados alveolointersti-
ciales y algunos nédulos
subpleurales.

mientras que la disminucién de FVC sélo
aparecié en un 59%; sin embargo, este des-
censo de capacidad vital fue observado en el
85% en la serie de Costabel®).

En la BONO, la excelente respuesta al tra-
tamiento esteroideo, los hallazgos en el lava-
do broncoalveolar* y el desarrollo de esta en-
tidad en el contexto de enfermedades
autoinmunes, sugieren la existencia de un
mecanismo inmune como posible factor pato-
genético. Aunque en Ja ICV el trastorno fun-
damental afecta al sistema inmunitario y tam-
bién se ha documentado una mayor
incidencia de procesos autoinmunes en su
seno’, s6lo conocemos la descripcion de un
caso en el que se asocié a BONO®. Por otro
lado, es conocida la relacién entre infeccio-
nes pulmonares bacterianas y desarrollo de
BONO y creemos que es posible la existencia
de ese nexo en el caso clinico comentado. Si
aceptamos esta hipotesis, es igualmente sor-
prendente la ausencia de mayor cantidad de
enfermos con esta inmunodeficiencia prima-
ria que hayan desarrollado neumonia organi-
zativa criptogenética. Probablemente deba-
mos pensar en esta entidad ante procesos
infecciosos con pobre resolucion tras trata-
miento antibidtico en el contexto de inmuno-
deficiencia comin variable.
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Neumonia por varicela
y tuberculosis pulmonar activa
en un adulto inmunocompetente

Sr. Director: La varicela es una infeccién
benigna de la infancia; sin embargo, cuando
afecta a adultos, especialmente inmunocom-
prometidos, puede presentar complicaciones.
La incidencia de neumonia varicelosa no es
bien conocida. Existen diversos factores pre-
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disponentes'?: tabaquismo, embarazo, edad

avanzada, enfermedades malignas y terapia

corticoide. Aparece entre el primer y sexto
dia tras el exantema cutdneo. Los hallazgos
radioldgicos tipicos consisten en un patrén
intersticial difuso, a veces con zonas de con-
solidacion (nédulos de 2-10 mm de didme-
tro). La resolucion de las lesiones suele ser
lenta, persistiendo calcificaciones residuales.
Puede alcanzar una mortalidad del 10-30%
en adultos sanos y del 35-45% en inmunode-
primidos y embarazadas®, aunque la terapéu-
tica con aciclovir reduce su gravedad®*. Pre-
sentamos el caso de un adulto sano cuya
primoinfeccién por varicela cursé con una
neumonia. De forma concomitante desarrollé
la reactivacién de una infeccién tuberculosa.

Varén de 34 afios que acudié al hospital
por presentar desde 24-36 h antes una erup-
cién pruriginosa con lesiones maculopapulo-
sas y vesiculares, junto a malestar general,
fiebre de 38-39 °C, tos seca y disnea. No re-
ferfa antecedentes personales de tuberculosis
o varicela y tampoco reconocia contactos re-
cientes. Era fumador de 30 paquetes/afio y su
ingesta endlica era superior a 50 - g de
etanol/dia. En la auscultaciéon pulmonar des-
tacaban crepitantes finos bibasales. La gaso-
metrfa arterial (FiO, = 0,21) mostré: PaO, =
70 mmHg, PaCO, = 32 mmHg, pH = 7,46.
Hemograma: 9.600 leucocitos/mm® (81%
neutréfilos, 12% linfocitos), hemoglobina =
14,6 g/dl, 97.000 plaquetas/mm?. Radiografia
de torax: patron intersticial bilateral difuso
con imdgenes nodulares alveolares, mas evi-
dentes en la periferia y en el l6bulo superior
derecho. Se traté con aciclovir intravenoso
(5 mg/kg/8 h durante 7 dias) cediendo los
sintomas a las 48 h. Simultdneamente se nor-
malizaron la gasometria arterial y el hemo-
grama. Present6 una elevacién transitoria de
las enzimas hepdticas que se interpreté como
una reaccion téxica medicamentosa® y no re-
quirio la retirada del farmaco. Los cultivos de
sangre y de esputo, asi como la serologia
VIH resultaron negativos. Trascurridos 6 dias
desde su ingreso, se recibieron tres muestras
de esputo con aislamiento de bacilos acido-
alcohol resistentes, por lo que se inicié trata-
miento antituberculoso con isoniacida, rifam-
picina y pirazinamida. Los esputos se
negativizaron al mes de tratamiento y en los
cultivos iniciales se aislé Mvycobacterium tu-
berculosis. Asimismo, se demostré serocon-
versién de los anticuerpos antivaricela (IgG e
IgM). El paciente fue dado de alta el dia 24
con buen estado. En este momento, el estudio
funcional respiratorio era normal a excepcion
de una disminucién ligera de la difusién
(DLCO 70%). La radiografia de térax presen-
taba estabilidad de las lesiones iniciales. Fi-
nalizado el tratamiento antituberculoso (6
meses) el paciente se mantenia asintomaético
y, en una tomografia tordcica, se habia re-
suelto el patron intersticial y sélo existian
tractos fibrosos, bullas y engrosamiento de
las paredes bronquiales en el l6bulo superior
derecho (secuelas especificas). Un nuevo es-
tudio de funcién pulmonar fue normal y una
segunda serologfa VIH volvié a ser negativa.

El interés de este caso radica en que, pese
a la buena evolucién del paciente, se compro-
bé la coexistencia de una tuberculosis pulmo-
nar activa; ésta se produjo presumiblemente
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por reactivacion de una infeccién subyacente.
En un drea poblacional con altas tasas de pre-
valencia de infeccién tuberculosa como la
nuestra® no puede descuidarse la posibilidad
diagnéstica de esta enfermedad. Cualquier
circunstancia patolégica que conlleve cierto
grado de inmunodepresiéon puede favorecer
su desarrollo. La puesta en marcha de proce-
dimientos diagndsticos sencillos (bacilosco-
pia de esputo) en los periodos iniciales, cuan-
do las manifestaciones clinicorradiologicas
no son floridas, permite instaurar precozmen-
te el tratamiento, mejorar el prondstico indi-
vidual y cortar el circulo epidemiolégico de
la enfermedad.
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Fibrosis pulmonar idiopatica
y enfermedad de la Peyronie

Sr. Director: La enfermedad de la Peyro-
nie, cavernositis fibrosa o fibrosclerosis del
pene es un proceso inflamatorio de naturaleza
desconocida y caracterizada por la formacién
de una placa fibrosa que se encuentra intima-
mente unida a la tinica albuginea de los cuer-
pos cavernosos. Se ha descrito su asociacién
con otros cuadros semejantes desde un punto
de vista histopatolégico como la enfermedad
de Dupuytren (retraccién de aponeurosis pal-
mar), la enfermedad de Ledderhose (retrac-
cién de la aponeurosis plantar), la degenera-
cién fibrosa del cartilago auricular externo y
la fibrosis pulmonar secundaria a colageno-
patias'?. Presentamos el primer caso descrito
hasta el momento actual en la bibliografia de
diagnoéstico sincrénico de enfermedad de la
Peyronie y fibrosis pulmonar idiopatica
(FPI).

Var6n de 69 anos de edad remitido a nues-
tra consulta por disnea de esfuerzo y tos irri-
tativa de 3 afios de evolucién. El paciente ha-

bia sido estudiado en la unidad de urologia
porque desde hacia 3 afios también presenta-
ba una induracién dorsal del pene que le im-
posibilitaba tener relaciones sexuales. Fue
diagnosticado de enfermedad de la Peyronie
e intervenido 2 semanas antes mediante una
plastia de aibuginea (técnica de Nesbit).
Como antecedentes referia, ademds, ser fuma-
dor de 40 paquetes/aiio, no cumpliendo crite-
rios de bronquitis crénica. La exploracion fisi-
ca evidencié la presencia de estertores
crepitantes por ambos campos pulmonares y
acropaquias. No se observé fibromatosis pal-
mar o plantar. La radiografia de torax puso de
manifiesto una enfermedad pulmonar infiltra-
tiva difusa. Los datos analiticos en sangre pe-
riférica fueron normales. Los anticuerpos an-
tinucleares, anti-ADN, anti-Sm, anti-Scl70,
anticentromero, anti-SS-A, anti-SS-B, anti-
RNPn y el factor reumatoide fueron negati-
vos. La TAC tor4cica confirmé la presencia
de un patrén intersticial bilateral y difuso,
con dreas de panalizacion en segmentos ante-
riores. La broncoscopia fue normal. Las biop-
sias transbronquiales demostraron la presen-
cia de parénquima pulmonar con moderados
signos de fibrosis intersticial. El lavabo bron-
coalveolar mostré un aumento de la celulari-
dad con un 81% de macréfagos, un 10% de
eosindfilos, un 6% de linfocitos (CD,/CDy:
0,82) y un 3% de neutréfilos. El estudio fun-
cional respiratorio evidencié una alteracion
ventilatoria restrictiva (TLC = 4,15 1 [62%],
FEV, = 2,401 [83%], FVC = 2,76 1 [73%],
FEV /FVC = 87%, DLCOy, = 39% y KCO =
53%) y la gasometria arterial respirando aire
ambiente una PaO, de 78 mmHg, PCO, de 34
mmHg, pH = 7,45 y HCO," = 23,7 mEq/l. La
biopsia pulmonar por videotoracoscopia re-
veld la presencia de una neumonia intersticial
usual.

La enfermedad de la Peyronie es un proce-
so inflamatorio del pene que desencadena
una fibrosis, permaneciendo incierto su me-
canismo etiopatogénico. Varias teorias han
intentado explicar el proceso intimo inicial
que desencadena la enfermedad. Segin Hin-
man* existe una predisposicion genética a la
produccion anormal de tejido fibroso, lo que
apoyaria su asociacién ya evidenciada a cola-
genopatias como la esclerosis sistémica®’.
Ademis, algunos autores como Willscher et
al® han encontrado una mayor incidencia del
antigeno HLA-B27 en estos enfermos en re-
lacién con la poblacién sana. Sin embargo,
Chantereau et al® han sugerido un origen au-
toinmune con presencia de vasculitis en la
etiopatogenia de la enfermedad ya que se ha
descrito su asociacidon con otros procesos
como la enfermedad de Cogan (queratitis in-
tersticial y sintomatologia vestibuloauditiva)
y el sindrome de Churg-Strauss®. Segtin estos
autores®, en los sujetos predispuestos, tras un
estimulo antigénico habria una respuesta po-
liclonal, con produccién de anticuerpos agre-
sivos contra el propio organismo. Este hecho
fue ratificado por Ralph et al’, quienes de-
mostraron en el 24% de sus enfermos la pre-
sencia de anticuerpos antinucleares. La FPI
es una enfermedad pulmonar de etiopatoge-
nia desconocida y caracterizada por el au-
mento del depdsito de coldgeno en el inters-
ticio pulmonar. En la misma se han
implicado igualmente una predisposicién ge-
nética, habiéndose descrito casos de FPI con
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