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Resumen La enfermedad pulmonar por micobacterias ambientales es una entidad clinica conocida, siendo el
Mycobacterium avium complex el patégeno involucrado con mas frecuencia. El sindrome de Lady
Windermere es una variedad de esta enfermedad, tan interesante como poco conocida.
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Abstract

Lady Windermere syndrome. Female by nature. Pulmonary disease due to nontuberculous myco

bacteria is a well known clinical entity, being Mycobacterium avium complex the pathogen most fre-
quently involved. The Lady Windermere syndrome is a variation of this disease, as interesting as it is little known.
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Este sindrome fue descripto como tal, por primera vez en
1992. Si bien basicamente se trata de la enfermedad pul-
monar producida por Mycobacterium avium complex (MAC),
Jerome Reich y Richard Johnson fueron los primeros en aso-
ciar esta enfermedad al género femenino y a determinadas
caracteristicas clinicas y radioldgicas®. Inspirados en la per-
sonalidad de la protagonista de la obra de Oscar Wilde “El
abanico de Lady Windermere”, no dudaron en darle su nom-
bre a tan femenino sindrome?. Describiremos sus caracteris-
ticas clinicas y radiolégicas, y presentaremos tres casos cli-
nicos que tuvimos oportunidad de diagnosticar y tratar.

Caso 1. Mujer de 56 afios, argentina, ama de casa, que
presento tos, asociada a pérdida de peso y astenia durante
3 afios. En ese periodo de tiempo, realiz6é consultas en dis-
tintos centros privados de atencion médica y recibio tratamien-
to con diversos antibidticos. Luego de un afio se le realizo
una baciloscopia de esputo que fue negativa. Se efectu6 un
lavado bronquial, que fue cultivado en el Centro de Referen-
cia para micobacterias de nuestro hospital, obteniéndose de-
sarrollo de micobacterias, por lo que se inicié tratamiento
antifimico. La identificaciéon dio como resultado MAC, con
repeticion del aislamiento en los esputos cultivados. La ra-
diografia de toérax evidencié lesiones en campo medio dere-
cho, y en la Tomografia Computarizada (TAC), se observa-
ban lesiones en el I6bulo medio (nédulos y bronquiectasias
con areas de consolidacion). La paciente era delgada, con
trastornos de la alimentacion ya que queria permanecer del-
gada, tenia dificultad para expectorar, y trataba de toser poco
para “disimular” que estaba enferma. Se inici6 tratamiento con
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claritromicina (Cl) + etambutol (Emb) + rifampicina (Rfa), con
buena evolucion clinica. Al afio, manifiesté temor a estar nue-
vamente enferma ya que presentaba ocasionales episodios
de astenia y febricula vespertina. Se tom6 muestra de lava-
do bronquial (la paciente no podia expectorar) con resultado
negativo para micobacterias y una nueva radiografia de to-
rax y TAC que no evidenciaron lesiones nuevas. Continué en
tratamiento 6 meses mas y recibié el alta.

Caso 2. Paciente de 63 afios, chilena, ama de casa, que
consultd por tos con expectoracion ocasional, astenia y leve
pérdida de peso de casi 4 afios de evolucién. Durante ese
tiempo realiz6 distintas consultas, y al afio y medio de inicia-
dos los sintomas le solicitaron una baciloscopia de esputo que
result6 positiva. Realiz6 tratamiento antifimico en forma com-
pleta, con mejoria parcial de los sintomas. A los 6 meses de
terminado el tratamiento present6 reagudizacion sintomatica.
Recibié distintos tratamientos antibidticos sin mejoria. Viajo
a Buenos Aires y realizé una consulta en un hospital publico
donde se le realizé una baciloscopia, que fue negativa, y ra-
diografia de térax que evidenciaba lesiones en campo
pulmonar medio derecho. A los 25 dias de cultivo, se obtuvo
desarrollo de colonias que fueron identificadas como MAC,
hallazgo que se repitié a partir de otras dos muestras pul-
monares. La TAC de térax mostraba lesiones en I6bulo me-
dio (nodulos pequefios y bronquiectasias) y se observaba
escoliosis de columna dorsolumbar (Fig. 1). Se inici6 trata-
miento con Cl+Emb+Rfa, con buena adherencia y evolucion
clinica hasta la actualidad: inici¢ el tratamiento hace 1 afio.

Caso 3: paciente de 67 afios, en seguimiento por consul-
torios externos por bronquiectasias desde mas de 10 afios
antes que consulté varias veces en el afio por reagudiza-
ciones infecciosas. En uno de estos episodios (tos con ex-
pectoracion purulenta) se enviaron para ser procesadas por
el laboratorio de bacteriologia, dos muestras de esputo. De
ambas se obtuvo el desarrollo de MAC. (baciloscopia negati-
va con cultivo positivo).
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Delgada, sin antecedentes de tabaquismo y con escoliosis
dorsolumbar. Refirid6 haber tenido dos o tres episodios de tos
por afio, acompafiados de astenia y pérdida de peso, pero le
costaba expectorar. En la radiografia de térax se observaron
lesiones en campo medio derecho y escoliosis de columna,
y en la TAC de térax nddulos y bronquiectasias en I6bulo
medio derecho vy lingula (Fig. 2).

Se decidio iniciar tratamiento con moxifloxacina+Emb+Rfa,
debido a que habia recibido en numerosas oportunidades tra-
tamiento con claritromicina con mala tolerancia al mismo.

En los controles de laboratorio se evidencio leucopenia
(2400 glébulos blancos por mm?®) a los 3 meses de iniciado
el tratamiento, por lo que se suspendi6 la moxifloxacina. El
conteo al inicio del tratamiento era de 5200 glébulos blancos
por mm?. Se realizé seguimiento clinico frecuente con reite-
rados recuentos de glébulos blancos, que luego de 6 sema-
nas de suspendida la droga eran de 4600/mm?. Tuvo buena
evolucion hasta la actualidad, con mejoria sintoméatica y des-
aparicién de la tos. Se le reiniciard el tratamiento con
azitromicina en lugar de moxifloxacina, ya que se le atribuy6
a esta droga la leucopenia que presento la paciente.

Fig. 1.— Radiografia de térax: evidente escoliosis de colum-
na dorsolumbar y opacidad heterogénea en campo infe-
rior derecho.

Fig. 2.— TAC de térax: mdltiples nédulos y bronquiectasias en
|I6bulo medio y lingula.
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Discusion

Se ha denominado Sindrome de Lady Windermere a la
asociacion especifica del patron radiologico que presen-
ta n6dulos mas bronquiectasias que afectan al I6bulo
medio o a la lingula, en mujeres con aislamiento por cul-
tivo de MAC proveniente de muestras respiratorias.

El agente etiologico es el MAC: micobacterias ubi-
cuas en el medio ambiente. MAC (que incluye a las es-
pecies avium e intracelullare) son las especies de mico-
bacterias ambientales que mas frecuentemente produ-
cen enfermedad al ser humano?. Son bacilos acido alco-
hol resistentes (BAAR), no diferenciables del Mycobac-
terium tuberculosis complex mediante el examen
baciloscopico; para su identificacion se necesita realizar
el cultivo de la muestra, ya sea en medios soélidos tradi-
cionales (Léwenstein Jensen o Middlebrook) o utilizando
los nuevos sistemas automatizados de deteccion de
micobacterias (MGIT 960, Becton Dickinson), como los
que tenemos en nuestro laboratorio.

Luego de obtenido el desarrollo micobacteriano, me-
diante pruebas bioquimicas o moleculares se puede lle-
gar a la caracterizacion de la especie. Esta confirmacion
es muy importante, tanto desde el punto de vista
epidemioldgico como del terapéutico.

En cuanto al diagnéstico por imagenes: en pacientes
inmunocompetentes, MAC puede producir dos formas de
presentacion distintas:

Clasica: lesiones fibrocavitarias progresivas, que pre-
dominan en Iébulos superiores. Generalmente se obser-
van en varones de mediana edad, con historia de taba-
quismo y/o alcoholismo y enfermedad pulmonar previa.

No clasica: mujeres de mediana edad, no fumadoras,
que presentan lesiones nodulares, lentamente progresi-
vas, asociadas a bronquiectasias®.

Las MAC son capaces de colonizar la via aérea, so-
bre todo los bronquios del I6bulo medio y de la lingula,
gue por sus caracteristicas anatémicas, dificultan la eli-
minacioén de las secreciones. Si a ello se suma la supre-
sion de la expectoracion, se produce una acumulacion
importante y un espesamiento de las secreciones, lo que
favoreceria el desarrollo de las micobacterias. La pobla-
cion con enfermedades obstructivas, bronquiectasias y
fibrosis quistica, estaria particularmente expuesta a de-
sarrollar este tipo de infeccion a partir de la colonizacion.

La controversia con respecto al origen de las bron-
quiectasias continla, ya que se sabe que MAC puede
provocar bronquiectasias por la intensa reaccion infla-
matoria que los bacilos producen, pero también pueden
colonizar y producir enfermedad en bronquiectasias pre-
vias®.

Que las mujeres no expectoran, de eso se trata, resu-
miendo, el Sindrome de Lady Windermere (SLW). ¢ Sera
porque no pueden, no saben o no quieren? Porque no quie-
ren es lo que propusieron Reich y Johnson, y no lo hacen
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porque, sostienen, las mujeres son mas “fastidiosas” y la
expectoracion femenina es socialmente inaceptable.

El SLW se presenta en mujeres delgadas, de mas de
50 afos, no fumadoras, generalmente sin antecedentes
de enfermedad pulmonar previa; ademas pueden tener
escoliosis, pectus excavatumy prolapso de valvula mitral.

Los sintomas habituales son: tos, astenia, fiebre, pér-
dida de peso y también hemoptisis y disnea. En la radio-
grafia de térax se observa afectacion del campo pulmonar
medio derecho y/o izquierdo. Al realizar la TAC, esto se
traduce en observacion de pequefios nédulos y bron-
quiectasias que afectan el l6bulo medio y/o la lingula. En
la TAC de alta resolucion se evidencia la distribucion
muchas veces centrilobular de los nédulos, que suelen
estar acompafiados de opacidades de tipo “arbol en bro-
te”. Las bronquiectasias involucran a multiples Iébulos,
particularmente l6bulo medio y lingula.

La baciloscopia de esputo puede ser positiva 0 nega-
tiva, por lo que es imprescindible la realizacion del culti-
vo en laboratorios de referencia para micobacterias, o
que redundaréa en poder ofrecerle al paciente el diagnos-
tico correcto y el tratamiento adecuado seglin normas
internacionales®.

Es de remarcar el hecho de que se produce en muje-
res que no quieren expectorar (o0 no pueden); esta acti-
tud fue tomada como un signo de “fastidio” femenino, por
lo que Reichy Johnson, recordando a Lady Windermere
(protagonista de la novela de Oscar Wilde):.... “how do
you do Lord Darlington?...No, | can’t shake hands with
you....my hands are all wet with the roses...” decidieron
bautizar con su nombre a este sindrome. Consideraron,
como principal causa de la produccién de esta enferme-
dad, a la supresion voluntaria de la tos, lo que dificultaria
la eliminacién de las secreciones, sobre todo de las del
I6bulo medio y/o lingula, como ya fuera descripto.

En los casos que tuvimos la oportunidad de ver, llama
poderosamente la atencién el tiempo transcurrido hasta
gue se pudo llegar a establecer el diagnostico (afios en
todos los casos). El tiempo que se tardo en solicitar una
baciloscopia de esputo (teniendo en cuenta que se trata-
ba de pacientes sintomaticas respiratorias que bien po-
drian haber tenido una tuberculosis). Esto nos lleva tam-
bién a la reflexion de que se piensa poco en tuberculo-
sis, actitud extremadamente errbnea en un pais como la
Argentina, con mas de 13000 casos nuevos al afio, sin
contar el subregistro de poblacion que no llega a la con-
sulta médica por la causa que fuere.

Si bien la enfermedad pulmonar producida por
micobacterias ambientales en nuestro pais no es frecuen-
te (< del 2% del total de cultivos positivos para micobac-
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terias son ambientales, el 98% corresponde a aislamien-
tos de Mycobacterium tuberculosis complex), los nuevos
sistemas automatizados de deteccién de micobacterias,
han contribuido en forma importante al aumento del diag-
néstico microbiolégico de las mismas desde su introduc-
cién hace aproximadamente 10 afios’.

A pesar de ser poco frecuente, nos parece importan-
te que sea tenida en cuenta como diagnostico diferencial
en pacientes mujeres con sintomatologia respiratoria,
radiologia compatible y ain mas en las que presentan
escoliosis.

El conocer la existencia de la enfermedad pulmonar
producida por micobacterias ambientales, como por ejem-
plo el SLW, haria posible llegar al diagnéstico en mucho
menor tiempo que lo que se tarda en la actualidad, con el
consiguiente deterioro clinico del paciente. Para esto es
absolutamente necesario la existencia de la sospecha
clinica y la posibilidad de derivar las muestras a labora-
torios que posean la experiencia y metodologia adecua-
da, como son los centros de referencia para micobacterias
de la ciudad de Buenos Aires. El esquema de tratamien-
to con Cl, Emb y Rfa, ajustado segun corresponda a gé-
nero y edad, ha demostrado buenos resultados, segun
la opinién de expertos internacionales y nuestra propia
casuistica®.
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