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INTRODUCCION

La enfermedsd pulsenar intersticial difusa representa un grupe ®
heterogéneo de enfermedades que tienen en comin facteres ciinicos, fisielg
gicos, radiegrifices y nul&;icu.‘ Hasts el memente se han repertade sis
de 130 causas diferentes 1 msyeria de ellas de etislegfs descenocida pese
que tienen un final cemin, 1s destruccien difuss de 1a arquitecturs slves-
ln.z Por etre lade, en 1s actualidad cada ves mis pacientes se pressntans
al médice con disnea cgeciente y 1a radiograf{s de térax tiene un patedn =
reticular o reticule nedular fino difuse bilateral, cems unicas manifesta=

cionss de 1s enfermedsd pulmonar intersticial dllun.7

Ba 1933 Hasman y Rich desceidbieron un sindrome pulmsnar fatal de
etielegfs deaconocida, dada per fibresis pregresive de las paredes tlveola
2es, que producia disnea, ciawosis, crecisiento cardfuce y falls vemtricu-
1ar derecha, Les principales hallasges anatesspatelégices son fibrosis di-
fusa que sfects principalmente les septa slveelszes, Con seaccica inflama-
teria de tipe linfecitagie; en ocasienes hay células plassétices y eesine-
files; les sacos alveolares pueden encontrarse distendidos y contensr matg
eial fibrinoes parecido a 1a membrans hisline; etras veces pueden tener su
lus ebliterads o disainuida. Las arterielas, brenquies y bronquielos tie--
nen pared engrossda y su epitelie puede mostrar metaplasia; algunes sute-®
fes han ebservado celulas gigintes en el tejido cenective ¢ en 1a lus al-z
veolar. Las pruabas de funcién pulmenar suestran patrén ventilatorle ru--‘

teictive y disminucién de 18 capacidad de sifusién.*

Aunque algunts enfermedades pulmenares intecsticiales tante de ¢

tielegia conecida come descenecida pueden ser diagnésticadas cen rasens- *
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siente adecuade sin biepsia pulmomar, varies expertes cencuerdan que la *
biepsia puleenar es necesaria, siendo las principales razenes: evaluar mg
Jor las cendicienes estructurales, biequimicas e inmuneldgicas; ¢ infor-=
sar de uns maness nis precisa de los fendmenes que ocurren en el parénqui
na, ¢l posible sgente causal, las pesibilidades de reversidbilided de las*
lesiones y 1a eleccién de dreghs tonpo’utlcu.l Tedes estes estudies séle
pueden ser tealizades ebteniende por 10 menes, une ¢ des grames de tejide
2, 2

pulmenas (2 x 3 ca®).® Tanbidén se justifica para seguir 1a evolucien de

1a fibrosis ya ses que hays pregresién o ugnllo’n.l

Por todo le anterier, el presente estudie pretende demestrar 1a
importancis de 1a biepsis pulmenar en el diagnéstice y mane jo integral de
los pacientes con enfernedad pulmenar intessticisl difuea.
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MATEBRIAL Y METODOS

Se revisaren a echo pacientes portad de enf dad pulmenars

intersticial difuss, & les cuales se les realizé bliepsia pulssnar en ol »
Hespital General o. de Octubre I1333T3, durante el periedo comprendide de
1981 & 1984, En cada case se analizg: edad, sexe, cuadre cifnice, examenes
de laberatecrie y gabinets, tipe de procedimiente quirirgice, anestdesice, »
complicaciones pest-eperaterias inmedintas y mediatas, reporte anatesspate

1dgice, tratamiente y evelucidn,

El grupe en estudie gquede integrado per eche pacientes cuys edad
fluctuc entre S y 52 afies (premedie 33.5 afies). S ebservé predeminie del
sexo femenine en preporcicn de 3 8 1 (seis femenines y dos msculines), »
Tres pacientes fueren del Distrito Pedezal, tres del Estade de Méxice, ume
de Micheacin y une de Campeche. Un paciente fué empleade de uns fébrica de
plistices por tres afles y otro fué seldader general (autégens y eléctrica)
por 29 afles. Tres pacientes tuvieron centacte cen palesis. En des pacien-

tes habia antecedentes de tabaquisme fusrtemente pesitive,

Tedes les pacientes fusren hespitalizades per 18 severided del=

cusdre respirsterie. Los sintemas predeminantes fueren: tes, disnea, expeg

. texacién, cianosis, pérdida de pese, retardo en el dessrrelle, fiebre, do=
tor tericice y ertopnea (cusdre 1), B1 tisupe de cemienzé de los sintemsss

hasta su ingress fluctué de meses a afies.

A s 'ln.noq s todos les pacientes se les practice examenes de ry
tina! biemetr{a hemitica, quimics sanguines y exanen general de orina. Tap
bién se les realizé BAAR y PPD los cuales se zepertaren negatives. La heme

glebina sceptada fué arriba de 10,0 gr. Tasbién se cealizarem pruebas de =



ode

cnguncﬁm plaquetas, tiempe de protrombina y tiemps parcial de tresbe~?
plastina encentrssdose en la mayeria dentre de cifras norsales, excepte en
deos pacientes el tiempe de pretrombimna estaba discretamente alargada la s
cusl se cerrigid facilmente con plasma fresce y vitamina K. Se practicaron
gasemetrias antes y después de l1a tema de biepsia, al medie ambiente y en
repeso a excepciin de un paciente que se encentraba intubade y asistido =
por un ventilader de volumen Bennett MA2 y otre que requeria de exigens =

suplementarie por cateter retrefaringee a 3 litres por ninuto (tabla 1y 2),

Con respecte a 1s secinica ventilateria 1a mayeria presents alte
racion funciemsl cen patrém ventilaterie restrictive; en algunes el patron
fué mixte cen predominie de la restriccién. En les niflos no fué pesible =
gealizar el estudie por falta de equipe sprepiade para su edad, Las redie-
grafiss en general mestraban: imagenes reticuladss e reticule nedular fine

difuse bilateral,

Les disgnéstices de imgrese fueren ceme sigue: s cince pacientes
se les dlqno’ltico fibresis pulmenar difuss, des ceme hipertensiin pulsenar

y une ceme cincer del pulmin (cusdre 2).

La biepsia pulmenar realizada fué a ciels abierts em siete pa- =
clentes y en une por teraceacepfa. En siete se utilizé anestesia general y
en une lecal (cundre 3). Bl sitie de eleccion fué el lébule medio y se ob-
tuvieren de une & cince grames de tejide pulmenar les cuales se enviaren *
al Servicie de Anatemfa Patelégica para su precessmiente. Los hallazges =
desceiteos al momente de realisar 1a biepsis fueren como sigue: en seis pa-
cientes se encontraren nedulscienes pequeiias multiples en 1a superficie =
pulmenar, en la mayeria también se aprecié engresamiente de 1s superficie;

en des habia dates zac épi de antracesis y en ume brenquiectasiss pg

sidlemente infectadas, A tedos se les celocé selle de agus y centisuarens
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hespitalizades hasts su egress. Tres tuvierom que ingresarse & 1a Unidad =

de Cuidades Intensives y Leos demis a pise de Medicina Interna.

Des pacientes presentaron enfisema subcutines por mal funciena-s
siente del selle de agus, por le que tuve que reinstalarse de nueve. Otre=
paciente presento infeccién de la herida quirizgica y per le tante dehis-=
cancia de la misaa, respendiende adecuadamente al tratamiente antimicrebia

ne y curacienes de 1a herida (cusdre 4),

La descripcidn del reporte de Anatenia Patelégica fue ceme sigust
engresaniente del tabique interaiveslar del 30% de les alveoles, intensamen
te infilteades per linfocites y célulag plasmiticas; la 1ux de algunes ale
véeles mestraban abundantes mcrofages, linfécitos y células plassbticss.=
También habia depesites de fibrina erganizada y tejide celigene de meefer~
sacién en algunes tadiques; hiperplasis reactiva; hipertrofia de branquies;
Re 8¢ encentraron granulemss; fibresis intersticial senal; tasbién habfa »
metsplasia escamesa del epitelio pnnquul. Por 1o aaterior & estos tres =

pacientes se les diagndaticor alveolitis alérgics exteinsecs,

Otros tres pacientes tuvieron 1a sigulente descripcidn: engrosa-
miento irregular de la mayoria de los tabigues imteraiveolares; escasos fo
cos de inflamacion crimica istersticial, dilstacidn de los espacios aérecs
distales, ruptura de algunos tabiques con fusion de varios forsando gran-=
des cavidades, dando el aspecto de panal; bronquios com dilatacion, hipesze
plasia de células calicifornes; enjrosamiento de arterias de medianc esli-
bre; depositos de bandas de coligens y depositos de pigmento antracoide en
1ae areas de fidrosis; eh uno se encontraron bronquiectasias saculares ine
fectadas. Con lo anterior se hizd el dlagndstico de: fibrosis intersticial
difusa crénice; dos de ellos ademis tenfan antracosis y otro bronquiecta~=

siss infectadas,
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Los otzos dos pacientes tenian la siguiente descripcion: el 8 %=
sproxisadamente del tejido estaba afectado con engrosamiento de paredes al
veolares por fibrosis e infiltracion focal de linfécitos; el 20 % restante
muestsa alteraciones minimas y se distribuye en areas sitermas; hadis hi-=
pertrofia de bronquiolos, hiperplasia epitelial, proliferacion de neumoci-
tos tipo I1 y vasos arteriales hipertroficos. Con lo amterior se did el =
diagnostico de: fibrosis imtersticial difusa incipiente secundsris a meump
nitis intersticial cromica; en los dos habfs datos de hipertensidn pulse-=

nar {cusdro 3),

Bl tratamiento consistié principalsente en Is agninistracicn de=
prednisons a dosis varisbles. los tres pacientes con disgnostico de alveo-
titis alérgics extrinseca se les adninisted en promsdio 1 mg/xg/a{s por un
tiempo variable dependiendo de 12 evolucién del paciente; la disminucion »
de 1a dosis tasbien fué progresiva; en los tres pacientes se dejo 1a dosis
ninina en que se controld 1s enfermsdad. En los tres pacientes con diagnds
tico de fibrosis intersticial difuss cronica tambien se ensayé tratamiento
con prednisons & dosis bajas (0.2 a 0.3 mg/kg/dfa) como un intento de fre-
nar 1s actividad de 1a enfermedad; ¢l tiempo de duracidn fue variable de 2
a 12 meses. In los dos pacientes con diagndstico de neumonitis Intersticisl
cronica (1os dos nifios) se administré pre¢nisona con dosis total de 10 ngs

discios hasta s fallecimiento (yno por tres dias y el otro por uns semans,
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CUADM 3

SINTOMAS PRINCIPALES
SINTOMAS No. DE PACIENTES )
Tos [ ] 100.0
Disnes ? 87.8
BExpectoracion () 75.0
Cisnosis 3 63,3
Pérdida de peso 4 30.0
Retardo en el desarrollo 2 5.0
PFlebre 1 13.3
Dolor toricico 1 12.8
Ortopaea 1 12,5
CUlADRO 2
DIAGNQSTICO DR INGAEXO
DIAGNOITICO No. DB PACIENTES %
Pibrosis pulmonar difusa 5 62.5
Hipertension pulmonar 2 5,0

Cincer del pulsin 1 12,3

Ppras



TABIA Y L,
GASES ARTERIALZS PRECPERATCRICS *

TAC. NG.  _FlOp__ POp __S0p POz FH ___ hcC3  ICOZ

1 A h 43.2 796 55.10  7.42 30.1 .
] 2L % 41.1 76.¢ 51.2 7.41 3.1 36.1
3 21 % 42,5 750 56,0 7,37 25.4 n.s
4 ar 404 702 38,2 7,35 21.4 2247
M a% 49,2 894 28.1 7.54 24.6 2545
[ 8% 41.3  73.1  56.1 7,33 20.7 334
? 21 % 47.0 83,0 50,3 7.42 26.2 29.3
8 40 % 7844 80 6244 740 27.5 40,2

*Valores normales para la Cd. de Méxicos PO2: 64 « 70 ma de llg
ICO2: 29 = 34 mm de Hg,

**La pacliente ectuvo en ventilador de volumen MA2.
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GASES ARTERIALLS POSTCIZNATORIOS *

BT TESS N0 o

PAC, KU, 102 _ POa 802 TGOz PN 103 __ 1602
1 21% 50.3 8843 52.1 T.40 290 36.C
2 A% 58,7 89,3 46.7 T.41 27.0C 28.3
3 4% 47,2 0.3 85,3 7.7 26,7 28.5
4 21%  55.9 88,6 51,7 7.42 33,7 354
5 27 % 6340 94,0 2048 7436 2048 24,7
6 20% 40,1 712 ST 7.31 194 351
7 21% 45,0 79,0 3,0 7,41 29,3 271
8 50T 102.2 97.4 40,0 7.52 32.0 33,0

$Valores normales para la Cd. de México: PO21 64 = 70 o de Hg

PCO2: 29 - 34 nn de lig.

*tlg paciente estuvo en ventilador de volumen MA2 .

LA BaLioTECs
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CUADRO 3
TIPO DE BIOPSIA, ANESTESIA Y SELLO DE AGUA
~ TIP0 No. DE PACIENTES ANESTESIA: GENERAL O L LLO 08 AGUA
A clelo abierto 7 ? 0 ?
Toracoscopia 1 0 1 1
ClADN ¢4
COMPLICACIONES  POSTOPEMATORIAS
COMPLICACION No. DB PACIENTES
Bnfisema subcutineo 2
Infeccion de 1a herida 1
Hipoxia severa 2
ClADM 5
DIAGNOSBTICO  ANATOMOPATOLOGICO
DIAGNOSTICO ' No, DB PACIENTES &
Alveolitis alergica extrinseca 3 3.8
Pibrosis intersticisl difusa crénics 3 37.8
Neumonitis intersticisl crénica bl 5.0

TOTAL 8 100,0
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RAESULTADOS

La severidad del cusdro clfnico que motivo el ingreso de los P
ciented a hospitalizacicn mo fus contraindicacicn sbsoluts para la realiss
cion de 1a biopsia. Los ghses arteriales mostraron hipoxemia ¢ hipercapnia
en cani todos los pacientese No hubo aiteraciones de 1s coagulacidn que ig

pidieran practicar l1a biopeis,

Por otro l1ado se puede observar que se modifice el diagnéstico »
preoperatorio en mis del 30 % de los pacientes con el estudio de 1a blop-=

sia,

las complicaciones inmediatas fueron hipoxis severs en un pacien
te durante el transoperstorio y otros dos posterior a 1a intervencion qui-
rirgica que smeritaron ingresazse a 1a Unidad de Cuidados Intensivos paras
su control ventilatorio asistido con ventilador volumétrico Bennett M2, »
Dos de ellos fallecieron por 1 severidad de 1s hipoxia (los dos nifics con
disgndstico de meumonitis imtersticial crénica), Entre las complicacioness
mediatas se tuvieron dos pacientes con enfisemd subcutineo por mal funcio-
namiento del sello de sgua en los que se tuvo que reinstalar. Otro presen-
to infeccidn de 1a herids quirirgica y dehiscencis de la misss pego ll.ol

4i0 bién sl teatamiento satimicrobismo,

Bn cudnto & 1s respuests al tratamiento oo noto mejorfs en log*
pacientes con diagnistico de siveolitis alérgica extrinsecs que inclusc »
pasaitié disainuir 1a dosis de prednisons & dosis pequefias de mantenimiento
que vagiaban de S 8 10 ng diacios; no presentaron sindrome de Cushing. Los
pacientes con diagnostico de fibrosis intersticial difuss cronics practics

mente no tuvieron mejoris com los estercides por lo que se disainuyd el mg

dicsmento en forma progresiva hasta suspenderse por completo y dejarse con
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1a evolucion matugal de 1a enfermedad. Con respecto a los dos nifios con =
diagndstico de neumonitis intersticial cromics, no hubo modificacién en su
evolucidn, sino por el contrazio empeoro el cudiro debido a la hipoxis sa-
vers y presemtaron alteraciones del ritmo cardisco (fibrilacidn y taquicag

dis ventricular) que fuercn la causa de 1a muerte.
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COMENTARIO

Hasta 1a fecha se han reportado mas de 130 causas diferentes, la
sayoris de ellas de patogenesis desconocida, pero que comparten un fimal =
comin, I8 destruceion difusa de 1a arquitecturs llveollr.z Varios sgentess
involucrados son medicementos de uso comin que se consideran indispensables

para el control de ciertas cnfcr-dlcu."“

Por otro lado la simple expo-
sicidn al medio ambiente conteminado de las grandes ciudades industrisles®
se considera como otro factor de riesgo paga contraer la enfermedad pulmo-
nar intersticial difusa c:éaiu." Otras causas bien conocidas son las la=

borales.

Aunque algunas de las enfermedades intersticiales tanto de etio-
logis conocids como desconocida pueden ser diagnisticadas con razonaniento
sdecuado sin biopsia pulmonsr, varios expertos concuerdan en que 1a biop-s
sia pulmonsr es necesaria, siendo las principales ragsones: evaluar mejor »
1ag condiciones estructurales, bioquimicas e inmunoldgicas e informar de y
Ba maners mis precisa de los fendmenos que ocurren en el parénquima, el po
sible agente causal, las posibilidades de reversibilidad de las lgsiones y

1a eleccidn de drogas tonpc'utical.l'3"'9'

. La biopsia pulmonar s cielo abierto constituye en is actuatidade
;l mejor metodo disponible para establecer el diagnastico y pronostico de
los pacientes con fibrosis pulsonar difusa, Bn el 35 % de los pacientes se
modifica el diagndstico preoperatorio después del astudio histopatoldgico.
Bn 1a evaluacidn del grado de fidbrosis ("estados murales”) contra el grado

de inflamacidn (estados descemativos”) permite um acercamiento prondstico

y terapéutico que dificilmente puede obtenerse con otro tipo de utuﬂo.z
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Bstudios recientes sugieren que puede ser reemplazada eficiente-
mente y con menos giesgo por 1s diopsia transbronquial, Sin embargo este =
procediniento tiene varios inconvenientes serior que incluyem: 1) 1a tomas
de 18 mugstes "es a clegaa”, 10 que sgrava 1a varisble del szar & uns en-*
fermedad que de por sf mo es homogénes. 2) el materinl es habitusimente ip
suficiente (especimenes de 1 por ) -2): sl tomamos en cuents que uns de =
1as caracteristicas de esti actividad es su heterogeneidad, is posidilided
de examinar con relativa exactitud 1a cinétice de las lesicnes en un frag-
mento de eate tamafio es obviamente escasa, 10 que 1a hace poco representa=-
tiva de 1s extension o intensidad de 1a alveolitis y/o s fibrosis. Nacs=
pesar de eer menos agresiva que 1a biopsia pulmonar s clelo sbierto, no o3
té exsnta de riesgos, 4) slgunos pacientes son fumadores y existe evidenes
cis de que estos sujetos pueden tener acumulos de células inflamatorias e
immunocompetcentes en las estructuras alveolares, lo que puede originar una

falea impresion del tipo de lesidn propiamente flbromte.z’u'“'“

Otro setodo como ¢s el lavado bronquionlveolar, que es un proce~
diniento simple con poca morbilided puede ser usado especificamente para ¢
valuar 1s alveolitis de los trastomos intersticisles; sin embargo requiere
que el pacients mantenga buens Ps02 (mayor de 75 mm Ng) sin retencidn de =
CO2 principalmente, las coﬁlicncime. asociasdas con el procedimiento son

menoges y han sido de poca conucuench."

Por 10 espuesto anteriormente creemos que si se decide s tomar »
biopsia pulmonar debe ser a torax abierto a pesar de que cotidianamente o
cuestions b 1a cirug{s estd o no indicads en un paciente detersinado. Hay
estudios amplios que demuestran que no existen "pruebas excluyentes” (con=
traindicaciones absolutas) simo "pruebas sugestivas® (contraingicaciones ®

relativas) de un mayor riesgo pars 1a presentacidn de complicaciones, por
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10 que el criterio de seleccion para eatd intervencidn debe ser mis asplia

y rasonable e incluir obviamente is valoracion global del |>ucumo.3

Con respecto a1 tratamiento estd bién indicedo el wso de eateroj
des en los procesos inflamstorios para impedir la plouuhin de la enferng
dad o retardar los estadios finales de 1a nigns, las dosis recomendadas de

‘Couuu-

prednisons son altas (1 mg/xg/dfs) por 4 & ¢ semanas & wm aflo.
altemativa ha sido recomendada 1 terspis inmumosupresors, pero hay pocos
datos que 1a npoyen.""“ Donde no parece estar justificado el uso de es=
teroides o8 precisamente en 1os estadios finales de 1a enfersedad ya que ®
no modifica en nads los depositos de colégens o tejido fibroso y si puedes
compromster ¢l estedo inmunoldgico del paciente y permitic el scbresgrega-
siento de un proceso infeccioso, sin esbargo hay quienes los utilizan coso

un ultiso securso pars su mmauuuu.""'"

La mortalidad de nifios com neunomitis intessticisl desconitiva ©
e mayor de 1a que se ve en 108 sdultos (4.3 § despuds de 3 afics), Paul C.
Stillwell y colaboradores reportan uns mortalidad de 39 % (11 de 28 paciep
tes) que surieron dos meses & custro aflos después de inicisrss ls enferme~
eu.“ Desgracisdamente 1s muestrs de nuestro estudic 8510 presents dos c3 ‘
s08 con mortalidad del 100 % debido sl severo diestres respiratorio que prg
sentaron llevendolos a crisis hipoxicss que al final de cueats fueron u L
csusa de muerte. Con respecto a 18 gobrevida esperads en los demds pacientes
a8 variable, dependiendo principalmente de 1a respuests al tratamiento con
esteroides, el estado en que e encontrd 14 enfermedad y 188 emllcuiuu

que presenten posterioraente.
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CONCLUSIONES

1,% La enfermedad pulmonar intersticial difusa yepresemta yn grupo hctero;g'
neo de enfermedades, porque tienen en comin factores clinicos, radiogra

ficos y patologicos,

2.7 Cada vez son mis 108 sgentes involucrados como factores desencadenantes
de la enfermedad pulmonar intersticial difusa, en que se incluyen medis
camentos de uso comin indispensables para el tratamiento y contfol de =

enfermedades.

3.= Bs sin duda la diopsis pulmonar a cielo abierto el mejor método de elec
cidn paza el diagndstico, tratamiento y seguimiento de la enfermedad =

pulsonar intersticial difusa,

4.5 Los esteroides constituyen la mejor eleccion terapeutica cuando se en-=
cuentran datos de actividad de 1a enfersedad, no as{ en los estadios fi

nales.

S.% La neunomitis intersticial descamativa tiene una alts sortalidad en ni=

Nos & pesar del tratamiento con esteroides o inmnosupresores,

6.* 80 pocas las medidas preventivas aplicadas s ésta enfermedad heterogénea.
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