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LIBERACION DE TESIS

La Division de Ensefanza e Investigacion del Hospital General del Estado de Sonora hace
constar que realizo la revision del trabajo en formato caso clinico del médico residente: DANIEL
RAMIREZ ZUNO cuyo titulo es: “SINDROME DE HAMMAN-RICH". Con base en los
lineamientos metodolégicos establecidos por el Hospital General del Estado “Or. Ernesto Ramos
Bours.” se considera que el trabajo reune los requisitos necesarios para un trabajo de
investigacion cientifica y cumple con los requerimientos solicitados por la Universidad Nacional
Auténoma de México durante el afo 2020 que incluyen la aprobacion de tesis, trabajos de
revision o casos clinicos. El trabajo fue concluido durante el mes de julio de 2020 y fue aprobado
por su comité revisor y por el Comité de Investigacion del Hospital General Dr. Ernesto Ramos
Bours Por lo tanto. Ia Division de Ensefianza e Investigacion acepta el trabajo de tesis para ser
sustentado en el examen de grado de especialidad medica, aclarando que el contenido e

informacion presentados en dicho documento son responsabilidad del autor del trabajo.
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RESUMEN

Descrito en 1935 por Hamman y Rich, el sindrome que lleva su hombre o neumonia
intersticial aguda es una patologia pulmonar poco frecuente, la cual se encuentra agrupada
en las enfermedades pulmonares intersticiales. Tiene una mortalidad elevada de hasta el
60% en los primeros 6 meses de haber realizado su diagnostico, y ademas presenta una
similitud importante, clinicamente hablando, con el sindrome de distrés respiratorio del
adulto. De causa desconocida, practicamente su abordaje se inicia con la sospecha clinica
por parte del médico tratante y el descarte de otras patologias que pudieran explicar la
enfermedad pulmonar en cuestion. En el presente trabajo se realiza la presentacion de un
caso clinico de neumonia intersticial aguda en un paciente de 58 afios de edad sin
antecedentes de enfermedades cronicodegenerativas quien inicié su cuadro con algunas
semanas previas caracterizado por tos y disnea que lo llevo incluso a estancia en unidad de
cuidados intensivos, actualmente paciente en domicilio. Serd importante mencionar que es
una patologia a tener en mente ante todo cuadro de distrés respiratorio del adulto de

etiologia no clara.



INTRODUCCION

El sindrome de Hamman Rich o neumonia intersticial aguda es una enfermedad pulmonar
poco frecuente que fue descrita en 1935 por Hamman y Rich (Pinney y Harris, 1956;
Cueva, 1965; Toruncha, 1964; Severiche, 2018,). Se encuentra dentro del grupo de
enfermedades pulmonares intersticiales, que, son un conjunto de enfermedades cuya
principal caracteristica es la afeccion intersticial pulmonar (Jameson, 2018). Tiende a

presentarse entre los 50 y los 55 afios sin diferencias entre sexos.

Dentro de este grupo de enfermedades (enfermedad pulmonar intersticial) se
encuentra la neumonia intersticial idiopatica que, a su vez, engloba al sindrome de
Hamman Rich; siendo ésta ultima enfermedad la de menor tiempo de instauracion y
progresion mas veloz (Severiche Bueno F, 2018). Tiene una mortalidad elevada de hasta
60% en los primeros seis meses de haber realizado su diagndstico (Arshiya, 2017). La
causa es desconocida y tiende a ocurrir en personas previamente sanas; en todos los
pacientes su clinica se puede corresponder a la de distrés respiratorio del adulto de curso

agudo/subagudo (Hurtado, 1998).

Desde 1935 se describieron cuatro caracteristicas para referirse a este sindrome:

1) Falla respiratoria de inicio agudo, similar al sindrome de distrés del adulto.
2) Infiltrado pulmonar bilateral.
3) Daiio alveolar difuso en estudio histopatologico de pulmon.

4) La ausencia de causa identificable o condicion predisponente.

Los sintomas mas comunes descritos son disnea, tos y fiebre, siendo descrito por

algunos autores hasta en el 90%, 79%, 75% respectivamente (Severiche, 2018). Pueden



presentar mialgias y fatiga. Otros descritos son taquipnea, disnea, cianosis, sibilancias y

crepitos.

El diagnostico no es definitivo ni por estudio histopatol6gico, ni solo por hallazgos
tomogréficos. Se recomienda que se haga bajo una sospecha clinica, hallazgos de
laboratorio, estudio histopatoldgico y un estudio consensuado entre varias especialidades

médicas (Arshiya, 2018, Jameson, 2018).



PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 58 afios de edad originario Colima, Colima, residente de Hermosillo
Sonora, Ingeniero de profesion, sin cronicodegenerativos ni tabaquismo o0 toxicomanias.
Inicid su padecimiento en noviembre de 2018 por tos no productiva, agregandose
posteriormente fiebre y malestar general. Acudié a atencion médica particular siendo
tratado con antibidtico y sintomaticas como cuadro respiratorio alto por siete dias. Al
término del tratamiento no mostr6 mejoria e incluso mostré progresion del cuadro clinico
siendo mas caracteristico el aumento de la tos y fiebre de predominio vespertino. Es
atendido por otorrinolaringologia quien indica tratamiento por 15 dias con sintomaticos y
antibidticos; nuevamente sin mejoria persistiendo la fiebre al término del tratamiento,

siendo este el motivo de busgqueda de atencion médica por parte de servicio de Neumologia.

Es valorado por neumologo quien solicita estudios de laboratorio y se observa
leucocitosis y radiografia de térax compatible con proceso heumonico. Se da manejo con
antibidtico y nebulizaciones, empero inicia con disnea la cual progresa a ser de medianos y
posteriormente de pequefios esfuerzos por lo que se decide internamiento el dia 19 de enero

de 2019 debido a la necesidad de oxigeno suplementario.

Se reporta a su ingreso a urgencias con los siguientes signos vitales: TA
127/89mmHg, Fc 82lpm, Fr 19rpm, T 36.5 °C. Orientado en tres esferas. A la auscultacion
sin alteraciones a nivel de ruidos cardiacos, campos pulmonares hipoaireados sobre todo a
nivel de base pulmonar izquierda con crepitantes finos generalizados pero de predominio
bibasal. No se encuentran adenopatias, pero con cianosis distal. Se coloca puntas nasales a

2l/min logrando mantener saturacion del 92%.



Ante la situacion de haber recibido multiples esquemas sin éxito, se opta por iniciar
esquema antibidtico con meropenem, levofloxacino e itraconazol. Se solicitan estudios de

laboratorio y tomografia de térax de alta resolucion.

Tabla 1 Resultados de laboratorio de ingreso

Parametro Resultado
Hemoglobina 15.70 g/dI
VCM 88.40 fl
Plaquetas 424 000
Leucocitos 16 600
Linfocitos 750
Monocitos 1170
Neutrofilos 14 570

Cabe mencionar que no se reporta quimica sanguinea ni perfil hepatico ya que se encontraban
normales todos sus parametros.

Debido al cuadro y multiples esquemas de tratamiento se decide la realizacion de
lavado bronquial reportandose negativo para malignidad, negativo a microorganismos asi

como PCR (reaccion en cadena de la polimerasa) para Mycobacterium.

Figura 1. Estudio tomogréfico: areas de vidrio deslustrado y de consolidacién bilateral

Durante su estancia paciente continta mostrando deterioro respiratorio por lo que se
decide su pase a unidad de cuidados intensivos el dia 25/01/19 ameritando inicio de

oxigeno suplementario de alto flujo. Habiendo observado el deterioro a pesar de siete dias



de tratamiento antibidtico de amplio espectro se inicia sospecha de patologia intersticial por
lo que el dia 26/01/19 inicia bolos de esteroide sistémico con nula mejoria. Ademas, se

completa estudio con bateria de estudios complementarios.

Lamentablemente para el dia 28/01/19 es necesaria la intubacion orotraqueal debido
al aumento del trabajo respiratorio y desaturacion a pesar de uso de oxigeno de alto flujo.
Una vez lograda la intubacion se decide la programacion a biopsia pulmonar por
toracoscopia; se realiza ésta Ultima el mismo dia. Ante la alta sospecha de neumonia
intersticial aguda se solicita apoyo por reumatologia y panel reumatoldgico. Siendo

negativos los resultados de los estudios solicitados.

Tabla 2 Panel reumatolégico

PARAMETRO RESULTADO REFERENCIA
C- ANCA 6.3 UAA/mI <180
P-ANCA 0.1 Eu/ml <0.4

ANA (IFA) Negativo
Ac Anti SSB (La) 1gG 0.10 <0.9
Ac Anti RNP IgG 1 <25
Ac Anti Sm 0.14 <0.9
Ac Anti Ro 1gG 0.14 <0.9
Ac Anti DNA Negativo
C8 118 mg/dl 80-170 mg/dl
C4 22.5 mg/dl 15-45 mg/dl

En espera de resultado de biopsia pulmonar se mantiene apoyo multiorganico en
unidad de cuidados intensivos llegando a requerir altos parametros ventilatorios. Siempre

estable en su evolucidon. Se obtiene resultado de biopsia pulmonar el dia 3/02/19.

Resultado de biopsia pulmonar: Lesion principal caracterizada por marcado patron

de neumonia organizada identificando cuerpos de masson al interior de espacios alveolares,



algunos mezclados con fibrina. Ensanchamiento del intersticio de forma homogénea. Se
observaron ocasionalmente presencia de membranas hialinas, escasos eosinofilos y
presencia de vasos pequefios con trombos. Se identificaron zonas hialinas asi como grupos

de neumocitos.

Con base a toda la bateria de estudios y el comportamiento clinico con
reforzamiento por resultado de biopsia pulmonar se determina diagnéstico de neumonia
intersticial aguda o sindrome de Hamman Rich. Se decide iniciar tratamiento con

Rituximab el 4/02/19.

Con una evolucion dificil, pero con tendencia a la mejoria paciente logra ser

egresado a finales del mes de febrero de 2019.



DISCUSION

La relevancia del caso clinico presentado es que, al no ser una enfermedad frecuente, sus
reportes en textos de medicina y, por ende, de casos clinicos en revistas médicas son
escasos. Se encuentran reportes aislados. A modo de comentario, al hacer la revision de
este caso clinico encontramos reportes de caso que datan de 1958 con muy pocos reportes a
la fecha actual. A su vez, otro punto importante es que puede ser infradiagnosticada debido
a la similitud con su principal diagnostico diferencial que es el sindrome de distrés
respiratorio del adulto, que como es bien sabido, resulta una patologia sumamente frecuente

y de igual modo mortal.

No existe un tratamiento especifico para este sindrome, a menos cuando se
encuentra una neumopatia intersticial asociada a una enfermedad autoinmune o alguna
causa con tratamiento relativamente especifico. Pero haciendo referencia al sindrome de
Hamman Rich no hay una terapéutica especifica. EI gran debate existe entre el uso de
esteroides, pero, aun asi, la respuesta al mismo es incierto. En este caso se utilizé rituximab
como medida de salvamento ante algunos datos que sugieren alguna respuesta parcial con

este farmaco (Yafez y Cisternas, 2009; Fui et al., 2020).

Cabe mencionar que es una patologia dificil de diagnosticar, y parte de su protocolo
de estudio consiste en descartar algunas otras patologias que pudieran estar generando
neumonia intersticial, como ejemplo; exposicion a farmacos (nitrofurantoina por mencionar
uno), malignidad, patologias autoinmunes, patologias infecciosas, etc. Situacion que se

Ilevd a cabo en la amplia bateria de estudios realizados.

Parametro Resultado Referencia
Ac Anti Cocci 1gG 3.90 Ul/ml 0-30 Ul/ml



Ac Anti Cocci IgM 6 Ul/ml 0-30 Ul/ml
Ac A. fumigatus IgA 1.5 Ul/ml Neg <8
Ac A. fumigatus 1gG 0.3 Ul/ml Neg <8
Ac A. fumigatus IgM 1.5 Ul/ml Neg <8
Hep B Negativo

Hep V Negativo

VIH1Y?2 Negativo

Ac Anti CMV IgM 0.2 Ul/ml <0.85 Ul/ml
Ac Anti Herpes simple | IgM 0.97 Ul/ml <0.9 Ul/ml
Ac Anti Herpes simple 11 IgM 0.35 Ul/ml <0.9 Ul/ml




CONCLUSION

Es importante considerar la importancia de continuar con la formacién médica continua, y
mantener alta sospecha ante esta patologia que, si bien puede ser “poco frecuente” el
impacto en la salud en cuanto a morbimortalidad es desconocida por no contar con un gold

estandar para su diagnostico.
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