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Hemorragia suprarrenal bilateral
y sindromes mieloproliferativos cronicos

Sr. Editor: Hemos Ieida con gran interés la ex-
celente conferencia clinicopatologica de Rodri-
guez Carballeira et al', en la que se presenta el
caso de un vardn de 46 anos afectade de un
hematoma suprarrenal bilateral, asociado a
un sindrome antifosfolipidico primario. Mo obs-
tante, aungue &l paciente presentaba trombo-
citopenia, en el diagndstico diferencial de la
hemaorragia suprarrenal deberian haberse in-
cluido como causa de ésta las necplasias mie-
loproliferativas crénicas con cromosoma Fila-
deffia negativo, recientemente relacionadas
con la mutacidn V&17F del gen JAKZ 23, Este
grupo incluye la policitemnia vera, la tromboci-
temnia esencial y la mielofibrosis primaria, enti-
dades de origen clonal que se caracterizan por
la elevacion de la masa eritrocitaria, tromboci-
tosis o fibrosis de médula dsea, respectiva-
mente, ¥y que presentan un aumento del riesgo
trombatico y hemorrdgico?. Aungue muy infre-
cuente, la hemarragia suprarrenal bilateral se
ha asociado a estas neoplasias®®, especial-
mente con la trombociternia esencial®™®, cuyo
mecanismo implicado estd relacionado con la
trombosis de la microcirculacion o vena adre-
nal y el subsiguiente infarto hemorragico’ €,
La presencia de disfuncidn plaguetaria, trom-
bocitosis v leucocitosis y el incremento de la
activacidn tanto plaguetaria como leucocitaria
en estos pacientes®*? junto con las particula-
ridades del flujo sanguineo suprarrenal, como
bien describen Rodriguez Carballeira et al!,
spn factores que probablemente contribuyen
al desarrcllo de esta rara complicacion.
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Angiomatosis quistica exclusiva
del abdomen sin afectacion dsea
o de partes blandas

Sr. Editor: La angiomatosis quistica se define
como una enfermedad congénita rara en la
que coexisten multiples lesiones quisticas
dseas, viscerales y de partes blandas, con gra-
do variable de afectacién y que corresponden
a malformacicnes vasculares linfangiomatosas.
Aungue de histologla benigna, kas lesiones vis-
cerales o de las partes blandas, si no se extir-
pan, puede tener un curso evolutivo fatal.
Presentamos un caso clinico inesperado, en
el que las lesiones angiomatosas quisticas es-
taban localizadas en el abdomen, sin hallarse
otras lesionas an tejido dse0 o en partes blan-
das, al gque hemos considerado oportuno
diagnosticarlo de =angiomatosis quistica ex-
clusiva del abdomen=, Hasta la fecha (revi-
sidn a partir de las bases de datos Medline y
Embase, sin limite de afio de publicacidn; pa-
labras clave: «Cystic neoplasms, <Angiomato-
siss, =Lymphangiomas «Hemangiomas «Ab-
dominal=, ¥ articulos publicados en espafiol,
inglés, francés e italiano, asl coma los escri-
tos en ofros idiomas que dispusieran de resu-
men en inglés), no encontramos en la biblio-
grafla ningun casc con afectacion abdominal
dnica.

Vardn de 26 afios, sin antecedentes de interés, gue
presenta una tumoracion localizada en la regen
central del hemiabdomen inferior, con aumento pro-
gresivo de tamafa, sin otra sintomatologia asociada
A [a exploracion fisica, presenta una masa de con-
sistencia blanda, cuyo efecto masa desaparece con
Ia confraccidn da la pared muscular del abdomen. El
hemograma, la bioquimica sanguinea y los marcado-
res turnorales fueron normales. En una tomografia
computarizada (TC) abdominal se observd una masa
quistica compéeja mesentérica de 20 x 10 x 8 cm.
Se observaron miltiples lesiones focales en el bazo,
y otras 2 lesiones quisticas de 4-5 cm, similares a la
mesentérica, locelizadas en el espacio interaorioca-
va, adyacents a la segunda porcidn del duodeno, v
por debajo de 1a cola del pancreas. El rastreo esca-
nografico del tbrax y del cereboo fue normal. La sere
rediobdgica dsea v la resonancia magnética (RM) de
partes blandas en exdremadades no mostranon lesion
quistica alguna. 5e extirparon todas las lesiones ab-
dominales, sin enfermedad residual macroscopica
tras la intervencidn guindrgica. Mo guedd enferme-
dad residual macroschpica en la cavicad abaominal,
Mo se considerd oportuno ninglin tratamiento qui-
mioterapico o radicterdpico adyuvants, Los resulta-
dos anatomopatoldgicos confirmaran el diagndstico
de angiomatosis difusa quistica, con afectacidn del
mesentario, baro y ganglios linfalicos regionales.
Veinticuatro meses despus de la infervenciin qui-
rargica, no hay recidiva de la enfarmedad abdominal
ni tampoco presencia de lesiones quisticas en ofras
localizaciones.

La angiomatosis quistica es una enfermedad
cuya patogenia reside en una alteracion del
sistemna vascular y linfatico que ocasiona la
aparicion de maltipkes lesiones quisticas dseas,

que pueden asociarse 0 No, 2 U vez, a lesio-
nes viscerales y de partes blandas, con grado
variable de afectacidn.

La etiopatogenia de esta entidad es controver-
tida, si bien, actualmente, la teorfla mas acep-
tada es la que considera estas lesiones como
malformaciones vasculares congénitas!. Otras
teorias sostienen un origen adquirido por trau-
mat;srms y obstruccion de los vasos linfati-
cos?,

Anatomopatoligicamente, las lesiones son si-
milares a linfangiomas y hemangiomas capila-
res o cavernosos, definidas por maltiples ca-
nales vasculares de tamafo vanable, aungue
frecuentermente dilatados, v forman multiples
qguistes. Las paredes de éstos son de tejido
conjuntivo y estan tapizados por endaotelio vas-
cydlaTd con caracteristicas histoldgicas de benig-
nidad.

Su edad de presentacidn inleresa a las 3 pri-
meras décadas de la vida, sin predominancia
de sexo®, Hasta la fecha, la presencia de quis-
tes Gseos es una constante en la enfermedad.
En un 30-40%, tienen un caracter exclusivo,
siendo el fémur, las wirtebras (con mayor fre-
cuencia las tordcicas), las costillas, el craneo,
la escapula, la tibia, el radio, el hdmero o la
clavicula, el lugar dseo habitual de asenta-
miento. Caracteristicamente, son lesiones os-
teoliticas, de tamafio variable y normalmente
asintomaticas. En ocasiones, pueden cursar
con dolor secundario a fracturas dseas patold-
gicas, 0 ser un dolor de estirpe neuroldgica por
compresion de la medula espinal.

En un 60-70% de los casos, ademds, hay
afectacion visceral o de pares blandas, En
este grupo de pacientes, la localizacién visce-
ral mas frecuente es el bazo, si bien pueden
aparecer lesiones en higado, rifidn, pleura, pe-
ritoneo, mesenteno y retroperitoneo. En los pa-
cientes con afectacidn visceral, los sintomas
derivan de la localizacidn de las lesiones: dis-
nea, derrame pleural, ascitis, anemia, viscero-
megalia o tumoracion de tejidos blandos.

El caso clinico que presentamos se trata de un
paciente en el intervalo de edad de mas fre-
cuencia, 26 afios, y cuyo caracter insdlito resi-
de en el asiento exclusivo de las lesiones en el
abdomen. En la revision bibliografica, no he-
mos encontrado ningdn caso descrito, Finley
et al* presentan un paciente con angiomatosis
difusa abdominal, aungue en la presentacion
del caso no constan oftros estudios de rastren
realizados mas alla del abdomen en busca de
lesiones quisticas en ofras localizaciones.

En la angiomatosis quistica, los estudios radio-
Igicos, la TC y la RM demuestran, como ca-
racteristicas tipicas, unos quistes con ausencia
de refuerzo central y débil refuerzo de los bor-
des tras inyeccion de gadolinio®. En la radiolo-
gia convencional dsea, se muesiran lesiones
osteoliticas con esclerosis Gsea®. La asociacion
de los hallazges radioldgicos y clinicos permite
establecer el diagndstico patolégico, si bien el
diagndstico definitivo estd determinado por el
estudio histoldgico.

El diagndstico diferencial debe realizarse con
otras enfermedades mas agresivas, incluidas
lesiones malignas: granuloma eosindfilo, histio-
citosis, displasia fibrosa, metastasis dseas tu-
morales, neoplasias quisticas de pancreas, tu-
mores hepaticos, etc.

El tratamiento de eleccion varia en funcidn de
Ia localizacion de las lesiones. En las lesiones
gseas, en casos extremos por el dolor, se ha
llegado a emplear la radioterapia o la guimiote-
rapia, aunque sin resultados satisfactorios”, En




las lesiones tseas asintomaticas, no se aplica
tratamiento alguno. El fratamiento de eleccion
an las lesionas de partes blandas es 1a resec-
cign quirdrgica, y siempre gue sea posible se
debe alcanzar la escision completa®. Se han
empleado la embolizacidn v la escleroterapia
previas a la escision, en un intento de dismi-
nuir las hemorragias sanguineas.

En el prondstico de la enfermedad, es crucial
que las lesiones viscerales sean extirpables.
Cuando la extension de éstas o impidiera, su
crecimiento progresivo las hara ireversibles v,
consecuentemente, de prondstico infausto, Sin
embargo, las lesiones dseas no alteran el cur-
sp evolutive®. Una vez las lesiones viscerales
s hayan extirpado, la evolucion mas temida
25 la derivada de la recurrencia de éstas (se
gstima en un porcentaje mayor al 9%)%.

Con tada ko expuesto, el prondstico del pacien-
te gue presentamas invita al opfimismo, ya
Que sus lesiones se extirparon sin dejar enfier-
medad residual macroscopica. Los 24 meses
libre de enfermadad asi lo demuestran.
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Evaluacion de la actividad investigadora
mediante el indice h de Hirsch

Sr. Editor: La evaluacidn de la actividad in-
vestigadora o produccian centifica de un indi-
wviduo siempre ha sido objeto de interés, sobre
fodo & |a hora de valorar la promacian en los
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puestos académicos y asistenciales, o la fi-
nanciacion de provectos de investigacion.
Aungue se considera que la mejor forma de
evaluar la produccidn cientifica &5 la revision
por pares o iguales, ésta es dificil de llevar a
cabo en la practica. Por ko anterior, se han
utilizade diversas formas objetivas de valorar
la actividad cientifica, entre las que destacan
el numero de trabajos publicados, las citas re-
cibidas, el promedio de citas por articulo o el
andlisis del factor de impacto internacional de
s articulos publicados en revistas que cuen-
tan con &l Paricularmente el factor de im-
pacto se ha sacralizado como un indice pri-
rardial exagerando su valor, pues evalda tan
stlo la revista v no tama en consideracion el
articulo en sit2, De hecho existe poca correla
citn entre el faclor de impacto y el nidmerno de
citas recibidas por todos los articulos publica-
dos en una revista®; por olra parte, castigs o
anula las posibilidades de la produccitn cien-
tifica ajena al mundo anglosajdn o gue no se
publica en inglés*®, El propio Garfield®, crea-
dor e impulsor del factar de impacto, llamd la
atencidn sobre la falta de relacidn absoluta
entre este factor v la calidad. Come indices bi-
bliométricos objetivos, cada vez se usan mas
los que analizan las citas recibidas por los ar-
ticulos. Es la tasa de citas que recibe un tra-
bajo ko que determina el factor de impacto de
una revista, no a la inversa®. Mo obstante,
tambien debe tenerse presente gue no hay
siempre una relacion directa entre ndmero de
citas v calidad; es decir, que un articulo =ea o
no citado depende de muchos factores, entre
Ios cuales 3 calidad es uno de ellos. Las ci
1as, por otra parte, tambien pueden ser criti
cas 0 negativas, pero se contabilizan a favor,
Ademds, la costumbre de citar puede no ser
igual en las distintas disciplings. A pesar de
todo lo anterior, el analisis de citas recibidas
es5 el procedimiento gque s esta imponiendo,
¥ agui entra en consideracion el indice h o de
Hirsch.

Hirsch ha propuesto? un indice sencille que
permite evaluar la actividad investigadara con
mayor precisidn que el factor de impacta, El
indice h se determina, una vez ordenadas las
publicaciones por nomero de citas recibidaz
de forma decreciente, observanda el ndmern
de orden de [a publicacién que posee un n-
mero de citas igual o mayor gue ese ndmero
de orden. Es decir, el indice h es el ndmero
de publicaciones que han sido citadas al me
nos hoveces, Por gjgmplo, &l primer firmante
da esta carta tiene un indice de 10, por lo gue
acredita 10 trabajos citados al menos 10 ve-
Ces, pero no posee, al menos todavia, 11 tra-
bajos citados al menos 11 veces (tabla 1),
Cada investigador puade calcular de forma
sencilla y rdpida su indice h desde el ordena-
dar di su puesto de trabajo con los medios
informaticos de Thomson Scientific 151, El in-
dice de Hirsch ze ha validado en numerascs
estudics que han comprobado su salidez en
ambitos académicos, participantes de provec-
tos de investigacion, premios internacionales
& incluso revistas completasi®,

El indice h es un indicador de mejor calidad
que otros indices bibliométricos, premia ca-
rreras y esfuerzos mantenidos, y pasibilita
rescatar a cientificos poco reconccidos. Tiene
las limitaciones de todos los productos que
dependen del |nstitute for Scientific Informa-
tion (actualmente Thomson Scientific) v otras
adicionales gue s comentan a continua
cldn®®, En primer lugar, los indices h requie
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TABLA 1
Ejemplo de indice h con valor 10

Ordden | Citas
1 . 9
2= 34
3 | 29
4° 24
50 - 20
62 14
i | 13
a= 12
ae i1
10 1
15 &

rem ajustes por drea cientifica, pues son me-
nares en campos o comunidades (los Brupas
que potencialmenta pueden citar determina-
do trabajo) mas reducidos, comoe pueden sar,
en el terreno de las ciencias de la salud, la
investigacién clinica aplicada (frente a la ba-
sica) o la guirdrgica [frente a la médica o ge-
neralista). En segundo lugar, requierg un
ajuste por nomero de autores, pues los gru-
pas grandes o los autores de trabajos con alto
nomera de firmantes pueden verse beneficia-
das inmerecidameants. Por dltima, el indice
s5e va elevando con el paso de los afics, por o
que tambign puede estimarse un factor de
cofmeccion que parmita establecer compara-
ciones con los investigadoras mas novelas™'e,
Con las anteriores consideracionas, admitien-
do qua nunca habra una meadida cuantitativa
ideal de la produccian clentifica v que &l mejor
sistena serfa una correcta e imparcial evalua-
cidn por pares, el indice h probablemente verd
incremeantado su =0 en Espaiia,
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