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CARTAS CLINICAS

lo que surgia la preocupacion del paciente en relacion con su
sintomatologia) para sospechar que realmente se trataba de
una neumonia atipica, que después de una segunda serologia
se confirmo la infeccion por C. psittaci.

El tratamiento de eleccion es la doxiciclina, sin embargo,
se decidi6 claritromicina, siendo el antibidtico de segunda
eleccion con excelente resultado en la clinica del paciente
al transcurrir 48 h. Esto en el contexto de un paciente con
fiebre y foco pulmonar, que sugeria neumonia adquirida en
la comunidad pero que tenia una clara disociacion clinico-
radioldgica.

La relacion médico-paciente en la consulta ha sido impor-
tante para decidir la conducta, al igual que la confianza que
ha sido necesaria para poder concertar las visitas sucesivas y
la evolucion satisfactoria del paciente, ademas de la colabo-
racion para la deteccion de otros posibles casos en relacion
con la exposicién a palomas.

Las muestras de suero han sido examinadas (por técnica
de MIF) y validadas en 2 ocasiones por un laboratorio espe-
cializado externo a nuestro hospital de referencia.
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Infeccidn respiratoria por
Pseudomona aeruginosa
adquirida en la comunidad en
un paciente con enfermedad de
Steinert e
hipogammaglobulinemia

@ CrossMark

Community acquired Pseudomonas aeruginosa
respiratory infection in a patient with
Steinert’s disease and
hypogammaglobulinemia

Sr. Director:

La distrofia miotdnica es una enfermedad hereditaria que
se acompana de alteraciones multisistémicas’'. Afecta al
sistema inmune, dando lugar a bajas concentraciones de
inmunoglobulinas (Ig) séricas, especialmente 1gG”.

Mujer de 47 anos, diagnosticada de enfermedad de Stei-
nert tipo 1 a los 30 afnos. Sufria afectaciéon de la cintura
pelviana, cintura escapular y disfagia intermitente. Era
auténoma para la deambulacion y las actividades basi-
cas de la vida diaria. Presentaba un sindrome ventilatorio
restrictivo secundario a su enfermedad neuromuscular y
depresion reactiva. Durante los 2 ultimos ahos padeci6 cua-
dros recurrentes de sinusitis e infecciones respiratorias.
El ultimo le caus6 broncoespasmo e hipoxemia refrac-
tario a tratamiento ambulatorio que precis6 ingreso. Se
encontraba taquipneica en reposo con trabajo respirato-
rio, 37,9°C de temperatura, taquicardica y normotensa.
En la analitica destacaba: Hb: 12,6g/dl, 7.000l/ul con
formula normal, 171.000plt/pl. La PCR y VSG se encon-
traban dentro de la normalidad y la GOT ligeramente
elevada (90U/l). El proteinograma era indicativo de hipo-
gammaglobulinemia con valores reducidos de IgG: albimina:
3,58g/dl, alfa-1-globulina 0,28g/dl (normal: 0,21-0,35),
alfa-2-globulina: 0,71g/dl (normal: 0,51-0,83), betaglo-
bulina: 0,66g/dl (normal: 0,57-0,99) y gammaglobulina:
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0,50g/dl (normal: 0,8-1,35). IgG: 519 mg/dl (normal: 700-
1.500), IgM: 159 mg/dl (normal: 40-200), IgA: 198 mg/dl
(normal: 50-400). No se determinaron los subtipos de IgG.
Proteinas totales normales. El estudio microbiologico evi-
dencié infeccion por Pseudomona aeruginosa en el cultivo
de esputo. La radiografia de térax fue normal y se descartd
tromboembolismo pulmonar e infiltrados parenquimatosos
mediante angio-TAC. La paciente experimenté mejoria tras
tratamiento con piperacilina-tazobactam intravenoso, bron-
codilatadores nebulizados y corticoides sistémicos.

Las infecciones respiratorias son frecuentes en enfer-
mos con distrofia miotdnica, siendo la neumonia la causa
mas comin de fallecimiento®. Generalmente se atribuye
a microaspiraciones causadas por debilidad faringea y de
los musculos respiratorios. El subtipo con inicio en la edad
adulta es especialmente susceptible de padecer infecciones
respiratorias severas a partir de los 45 anos. Las infecciones
adquiridas en la comunidad por Pseudomona son raras y, por
lo general, afectan a pacientes con factores predisponentes
como neutropenia, cualquier forma de inmunodeficiencia o
enfermedad pulmonar cronica®.

La hipogammaglobulinemia ha sido documentada en los
pacientes con enfermedad de Steinert tipo 1, en relacién
con unos niveles disminuidos de 1gG. Afecta al 50% de los
casos, manteniendo generalmente el resto de inmunoglobu-
linas dentro de limites normales. Esta situacion se explica
por un hipercatabolismo de la IgG. Dicha proteina, en suero,
es protegida de la degradacion por la union a un receptor
soluble denominado FcRn®, que evita la destruccion intrace-
lular tras la recaptacion pinocitica por parte del monocito.
Parece ser que en estos enfermos encontramos un defecto
en el receptor que da lugar a baja afinidad por la IgG, aumen-
tando su catabolismo®.

Ademas, algunos estudios han demostrado una correla-
cion negativa entre niveles de 1gG sérica y la duracion de la
enfermedad’, de manera que la concentracion va descen-
diendo constantemente a lo largo de la misma, presentando
un mayor grado de inmunosupresion en la fase final, que
es cuando existe un mayor riesgo de aspiraciones y, por lo
tanto, de infecciones severas®. En este sentido, podria ser
conveniente solicitar niveles de inmunoglobulinas en estos
enfermos cuando presentan infecciones severas y valorar el
tratamiento con inmunoglobulina intravenosa en casos de
gravedad.’

Por otro lado, nos podriamos plantear la vacunacion anti-
neumocacica, ya que en sujetos con deficiencia hereditaria
de IgG ha demostrado reducir la tasa de infecciones'®.
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