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INTRODUCCION:

Descu\rir que existe una Neumol1.a, es decir, un procesa
intrpp¡,JlmonardealgÚ'1 tipo en un paciente, no es labor muy di-
ffcil¡ tampoco sobedo es particularmente útil, a menas que
puedan tomarse dos medidas:

a) descubrir el origen de lo enfermedad.

b) identificar el agente especrFico.

Todos los aspectos del tratamiento, la elecci.)r. del mis-
mo, las comp!icaciones f el pronóstico dependen de la nat¡,Ji'ale
za de esta ilíformación. Paro obte'lerla con precisión 'f a su de
bidv tiempo, es necesario que el Médic.J esté familiarizado pa-¡:
completo con las diversas formas en que se manifiesta cado uno
de las 'leumo!'1ras. Algunas de ellas -como la NeulOOnía I'lters
ticial Descamotiva, que es descrito en esta tesis- sor. poco fre
cuent,es. Sin embargo, debe saber lo suficiente de ésta enfer-=
medad para impedir sus terribles co!'Jsecuer.cias.

la Neumonía Intersticial Descamativa es una enfermedad
relativamente nuevo, descr1ta por liebow y cols., hace once
años, después del estudio efectuado en 18 pacientes con <..arac-
terísti,::as similares. Posteriormente han aparecido alTa serie de
estudi()s que han aportado !'Juevos cosos.

El agente etio/ógico es desconocido hasto ahora y varias
teorras se han propuesto, ejemplo, la teorra vrrica, que se apo-
ya en ,~I !:allazgo de cuerpos de Í!lclusión intranucleares

en -'ascélulas alveolares, aunque Patchefsky con el microscopio e/ec-
lTónico no reportó este hallazgo.
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Los pacientes con esto enfermedad se quejan principolmen
te de tos y disnea progresivo. Al examen frsico los estertoréS
crepitontes en las bases pulmonares san frecuentes. Los rayos X
de tórax muestran un aspecta de "vidrio despulido" en las ba-
ses pulmonares. (46). El cuadre histapatológico del especímen
del pulmón, consiste en engrosamiento alveolar septat, áreas de
necrosis y destrucción tisular. La respuesta tisular en la Neu-
moora Intersticiol Descomotivo, estriba en la proliferación y
descamación de grandes células alveolares, que se han clasifi-
cado como Neumocitos tipo 11. Lo capa de células libres en los
espacios alveolares se tiñen positivamente con ácido peryódico
de Schiff (54).

La eVQlución es crónico, las lesiones duran meses o años.
La terapia con corticosteroides se ha observado beneficiosa

o (1)

La presente tesis pretende llevar a cabo una revisión bi-
bl iográfica y reportar cuatro casos encontrados con diagnóstico
de Neumonra Intersticial Descamativa, en un perrodo de 10 -
años, los cuales hasta la fecha son los primeros en la literatura
nacional, ya que no se tiene conocimienro de ninguna otra pu-
blicación al respecto.
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OBJETIVOS

1) Dar a conocer la incidencia de Neumonfa Intersticiol Des
camativa en los Hospitales General San Juan de Di.-
Roosevelt eIGSS.

os,

2) !'reser;todón de casos, que en lJuestro conocimiento son
los pnrneros reportadas en la literatura nacional.

3) Llevar a coba revisión biblio áfica sabre Neum .. I
t t ". 1 D

... 0010 0-
ers ICla escamativo en los últimos J 1 años

1" " ..'
., poro ac-

roa .'ZIJI'termlnologlO, procedimientos diagnósticos y tra-
tamle"!to adecuado.
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MATERIAL Y NETODOS

1) Investigación bibliográfica, tanto nacional camo extran-
jera, sobre las características de la enfermedad.

11) Revisiór; de Biopsias Pülmonares, autopsias clínicas en las
departamentos de Patología de los Hospitales: General
San Juan de Dios, Roosevelt y General del IGSS, duran-
te los últimos 10 ai'ios. (1966-1975).

111) Estudio de historias clínicas, can diagnóstico de Neumo-
nía Intersticial Descamativo, de los archivos dEl! hospital
General Sor¡ Juan de Dios, Roosevelt y General del iGSS

Se investigawn los siguientes aspectos:

a) Edad y Sexo.

b) Sintomata!ogía al ingreso, tiempo de evolución.

e) Examen física de ingreso, en especial signos respira~
ríos.

d) lv\érodos diagnósticos.

e) D¡agoostic,;¡ Clínica-Diagnóstico Histológica.

f) Tratamiento.

g) Cu,'so Clínic.J

11) Diagnóstico ar¡aromopatológica.

4
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CONSlDERAC!ONfS GENERAI.fS

HISTORIA;

-
EI1iiwmloo de Ne<}l'OO!'1fojr!~c¡a¡ DesCOma!'ih,-o (Di P}

fIJe emplead!> pm" p,,¡mero '.~2 par ilebo!w ;¡ ~Is>, en el e <.J"so
de la Re~¡~ de la k_>Cla';I&tc CajXIo"m dePoro!op, cele-
bi"ada m¡ 1965 e,j ro.~"!,,o POi'el ~n!iwlo, el p!'!me? COSO PIJJ
bli<:ooo erJ lo ¡¡rero¡''''!'C! fué pOi' !!ata

'1 Ch!'!sti'!'J¡'6'~~ la edi=c!@f¡ de 1964 del re.cro "R.e!P!J"a!o,'Yfu¡¡~f¡~ ¡!1Jdisease",~-
ranoo 'lFJWS@ OO!Jel ~~ de Neumooia t<lstl,;¡;e¡"flco

D~<;."O-mat~vc.:>

Ueb.>w, S!'e~', Sm'ngsley e!J 1965 (4ó) de!!m!m!~
~

lo DíP" OOIr!@i!.JfJO!'Jüe'\i'Oefifidad'e!J el campo de las neumonias
¡<I!~IClCiles CiII5"'ros,, basá!Jdo:J\See!, ei est,¡;¡dio

a!1JOtol1KiParoió~
g¡~, de ! 8 wsos, ''i el! la r600piiación de S!JSdatus ci(!",ioos, i'a
di'''!ogk-as y e'\i@!uri\i'YS, ~

Las «Jj'a~,!e;r¡"st¡<,'Osque definían según auro;>es a esta en~
fe>!medad era;-jg

L, Exttmsa descamaciií" de céiuias g!'andes f!Qsioof'ilas, q;.; e
conte!1Jían g-ó"'üjas PAS (Acida pe,yódioo de ~to¡ff) pus!
tivos, que a la vez p,,,,liferoban acHvamenfe en los bar'::
des de las pa;'edes alveola,>es

'l que los autores identifi~
caban como Nevmodtos tipo ¡i.

2. Acvmuiodón de minúsculos folículoslinfoldes.

3, A~sel!da de nec¡'os!s, membra!JOSt;ialinas y exudados fI-
bnoosas,
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4. Engrosomienlo relativo de las paredes alveolares.

Opaclflcaciones radiológ!cas en "vidrio esmei'ilada !! de
las bases pulmonares.

5,

6. Uniformidad de las lesio!'!es.

7. Pronóstico más favorable que el de la Neumonia !ntersti~
dal crónica habitual (U!P) y respuesta beneficioso a la
administración de corticosterúides.

La especificidad de ¡os cambios patológicos ha sido cues-
tionado por algunos investigadares, que considera!'! que la Neu~
monía I~tersticial DescamaNva es un estadía temprano en la ev~
lución de algunos casos de fibrosis intersticial crónica idiopáti-
ca (Scadding y ¡-¡¡nson1967; Kuisk y Sanchez 1969; Coates

'y'Watson 1971, Buchta et al" ¡ 970; Lemire, Bettez Celinas y
Rayrnond en 1972).

Posteriormente en la literatura han aparecido otras dos s~
ríes amplias: 12 casos de Gaensler y eols., (25)

Y 14 casos dePatchefsky y cols., en 1974 (54) que complementaron y af¡anz~
ron la DIP como entidod. Hasta el momento existen un total de
110 casos, descritas en la literatura universal.

ETlOLOGIA:

La etiología de la Neumonía Intersticial Descamativa es
desconocida' e incluso varios autores con argumentos de pesoI .

.

enan discutida y puesto en duda que la DIP representa una ent:-
dad individualizable. (Seodding y cols., Coates y Wa tso n/.
(61, 11)

Varias publicaciones han sugerido la posibilidad de una

6.
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etiología vídeo, el primer coso publicado por Bates y cols. (6)
sobrevino en un muchacho que sufrió uno infección respiratoria
aguda en un ambienteepidemiológico

familiar de gripe asiáti-ca. Uebaw y ools. (46) también sugerían esto posibilidad en
base al comienzo clínico de algunos casos yal hallazgo de cuer
pos de inclusicmes intronucleores en las células alveolares en uñ
paciente de su serie original, también por el aspecto histológi-
ea parecido a algur,as

neuRlO!'!'asde animales, Coensler ycols.(25) confirmaron estel:allaz9O en uno de sus pacientes y creye-
ro'1 que la causa era viral. No obstante, en ninguno de los es-
tudios c{)n micmscop.a electrónico se han hallado par~rculas ví
ricas, ni tOmp6COhan sida positivos los intentos de cultivo y es
rudbs se,,,lógicos. /viós

recientemel'ite PotclJelSky (55) y J\l\acn-;;ryen 1971 (49) ree!JfoHzaron el hallazgo de inclusiones introny
deares en especímenes de biopsia de pacientes ~n DIP, pero
no consideran que ias inc;/usiones sean de origen virol. E( argu
menta respecto a /0 etiología de las fibrosis pulmonares basadO
en la '.,micidad, va en contra de lo etiología 'lírica. (35).

-1
1;
!

Existen especulaciones consideranda a lo DIP oomo unarespuesta inmune que erJwelve las células
epitelialesalveolares(55), posteriormente lo casurstica de Patcr.efsky y cols., (54) re

portó seis de car,;¡rce
ca."s COnmanifestaciones articulares, al=-gun.;)sde ellos ";:m positividad del factor reumafoide, factor on

tii1tJcIeur o de las ce/ u/as LE. Existen otros autores (12, 52) que
aportaron argumentos a favar. No obstante debemos destacar
que en estudios soixe el pulmón de la artritis reumatoide ( J 4,
24, 56), Lupus Eritemotosa (19) y esclerodermia (3, J5) la his-
tología es distinta a la DIP.

Se han descrito casos d", Neumonía Intersticial e r ó n
¡ c acon IJna nistología muy semejante a la DIP, producida por car-

buro de Tungsteno (11).
Fitzgerald y cals., (23) citan un casade DIP en un trabajador de talco, yen el que se hallaron par-
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tfculas de éste mateTio! en el pulmón. Se citan también la aso
ciaciónde DIP yasbestosis (12). En el coso fepof!t:ldo por Goff
y c;ols., (29), el paciente había tTobaiado en ambiente de va-
rios metales, incluido berilio. Uno mujer de lo serie de Liebaw
(46) y 000 de los casos de Shortland (64) utilizaban "Spray" p~
ra el cabello en forma cantínua. Se ignora por el momento SI
los factores ambientales ¡uegon algún papel en lo producción de
DIP, pero ~a sido sugerida (23, 26, 54).

Experimentalmente en rotas, se han obtenido lesiones pul
monares ~rrológicamente parecidos o las de la DI!', medicmte
lo in}/"ecciór. intraveoosa de coadyuvante e Iprindal (17, 13). Es
interesante la observación de Brawot (7) de un case en que! a
biopsia pulmonar era diagnóstico de DIP y que posteriormente -
en la necropsia el diagnóstico definitivo f"é proteJoosis olveo-

lar. Ello podría sugerir algún tip" de relaciór, ent:re ambas er.-
fermedades. Se comprobó que el contenida de wsfolípidos de
los lavados bronquiales e!'\tre la proteinosis alveolar y lo D I P
eran muy distintos (59). Es de interés citar bs traba¡os experi-
mentales de Thomas et al., (68) que comprobara!'! uno actividad
de sunactante oormal en relación 01 surfactante que se sup¡¡r.e
es fabricodo por los neUmocito5 tipo 11. La existencia de prol1~
feroción de neumociros tipo 11, en las paredes alveolares y su
presencia en el injerior de los espacios alveolares se observa en
varias enfermedades: Proteinosis alveolar (60), Hemosiderosis"
idiopática (65), Pulmón de BUSiJlfán(48), y en los animales por
exposición al oxígeno (37), ozono (10) e ir.toxicació!'i por CI"O-
talaria (36). Wotanabe y cols. ,(74) mediante microscopía e"'
leclrÓnk~ vieron corpúsculos de unos 1,700 A

o parecidas a los

acanwmos, predaminando junto a !as fibras elásticos y caláge-
nas por lo que sugirieron que los neulOOcitos tipo 11, juegan al-
gún papel importante en la producción de fibrosis. Sólo en un
caso la DIP se asoció a un déficit de Ig. A. (71) pudienda pen-
sarse que un fallo inmulógico puede ser causante de algunos co
soso

6
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MANIFESTACIONES CUNICAS:

Tal coma destacon Goff y cols., (29) pueden distinguirse
dos formas distintas de presentación de lo Neumonía Intersticial
Descamativo; la más frecuente, lenta y solapado, con disnea y
tos cómo únicos síntomas; y otra, subalJ,lClacon síntomas gene-
rales y curso rápida. La forma habitual es lo primera. En ,am-
bas formas clínicas, los síntomas fundamentoles son: disnea de
esfuerza progresivo y tos persistente, que están presentes en mós
del 90% de los casos y suelen ser los primeros en aparecer.

Unos pocos casos se descubren o partir de lo, radiografío
de tórax anormal (46), practicada a veces para controlar otra
enfermedad independiente *70), o bien en el curso de una revi
sión labaral, en personas expuestas a enfermedades ambientales
(23). La forma de presentación puede simular una infección co
mún de las vías respiratorias (41), tener comienza brusco po ¡:
neumotórax (27), aparecer con uno combinación de sí n to mas
más complejos (8) o seguir o otras enfermedades, c:omoel ca so
publicada de una policitemia (28) de varios alios, con posterior
aparición de una DIP, sin que la coincidencia de ambas enfer.
medades prejuzgue nada respecto a SlreIiopatología.

El dolor torácico se cita en lo mitad de los enfermas, aun
cuanda raramente tiene característicos pl...íticos (46) sienda en
la gran moyoría mal precisoda, retroee.teruol o encualquiera de.
ambas hemitárax. Igualmente frecuente es la anorexia y la pér-
dida de peso, sobre tada en los formos asJIdas, acompaflándosj
de ostenia y malestar general. Aunque la r.iñcula es común,
la fiebre alta, incluso calosfrfos es rara y ti- que iuzgarse co-
ma signo de mal pronóstico o cuando -- de jJ<>wecIocI.(2, S;
42). Más o menos en un 10% de las publicaciones, han descri-
tos síntomas articulares. Seis de los e<>1CR6cosas de Patchefs
ky y cols., (54) tenían artrialgias, artritis, mialgias o rigiclei
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articular o la combinación de estos síntomas,

Algunos enfermos h
'blemente casuales, era ~n p~esen~ado ~amfestaciones proba-

neo, úlceras bucale~
q:,e t!e~~ Interes mencionar: ras/-¡cutó'

do
.

h . ' conluntrvlhs, I1nfadenopatía (8 2J \ E-
s casos se a citado la aparic"

d'~ '
,. n

discaide o fenómeno de RaynalJ~(~2)~ manlestac!o!1es de Lupus

la exploración física de los ac'
ningún dato espedfico " a ac

Po lent;s con DIP, no aporta, ,
' ropaqUia esta p res .'numero, aun cuando se ad 't eme en un gran

en 'a UlP (47)' I
m, e que su fi-ecuencia es inferior que

o bien d¡s~min:d::.
ause!] tan ester~ares crepitantes en las bases

La cianosis y los sig'10S de hi t .,
suficiencia cardíaca estar¿ ~ 1pe:, ens!or¡ pul manar o de ¡n-

afecció'J de la f ", ,
!1 e.; re aClan con la severidad de la

.' unclon P!] monar. En al .
ente; esputos hemopto!c.os (26),

los de
guno~ caso> se han des-

tran tanto en las manos
~~ miO

' I
,dos gruesos se elJCuen-

I
. ~ en os ple<

Y Pued de11a gUIJos casos después de 1 t . - en esapar e e ;;;ra .erapla con esteroides (46),

METODOS D!AGNOSTlCOS

BIOPS!A PULMONAR:

. El diagnóstico de enfermedad I . , ,
posible hacerla sin b',op ' d 1 I

pu monar mtershclal no es. sla e pu mor¡ lo' d' .v,den en dos cate gorías'
, ) C d ' s If! Icaclones, se di

,L
h

o a uan o todos lo t d '
o -uos se an e

, fectuada Y e l d ' '.
, s es u ¡os Indica~

d lagnoshco aun es d do b)o se sospeche ¡¡na enferm do .
"'

u so, Cuan~
do el diagnóstico ¡mportan~e P

d por
,

i!1/¡ala:lo~ Qcupacional,sien, ara a terapeutJca (20, 16)" -

En la actualidad tres métodos han sido aplicados en
'a

TI
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biopsia puhnonar~

1.- BIOPSIA PUlMONAR ABIERTA:

Consiste en una simple operación diagnóstica, subaiama~
bilidad la hace de amplia oplicaciól'!. Se lleva a coba en la

~.la de operaciones, con anestesia local usando xilocoil1O 011%,
con el paciente bie... sedodo; ya que la anestesia general en p~
cientes que sufren enfermedadrespirataria severa puede ser

~bremente tolerado. El sitio seleccionado pal'a lo biopsia depe,!!
de de la localización de la enfermedod por ra)'OSX, Normal-
mente el espécimen de biopsia se tomo del margen inferior de j
lóbulo superior, la incisión se hace sobre la porción anterior
del 4ta. -5ta. espacio intercastal. Una de las ventajas de ésto
es que se consigue una mejor y más grande muestro del pulm.5l1.

Recientemente en el 26avo. G:mgreso Nacional de Me-
dicina er. ¡ 975, se presentó un informe preliminar de Biopsia p.J.!
monar Abierta, por el Dr. Ramiro Rivéra y cQlaboradares (59)

.!fectuadas pOr enfermedod pul manar difusa en el Hospital Gene-
ral San J~n de Dios; en pacientes en que se agotaron los me"
dios diagnósticos y 00 se pudo comprobar patología hasta que se
efectoo la biopsia.

De los ocho casos revisadas, a dos se les hizo diagnóstico
de Neumonía Intersticial Descamativa, das de Neumonitis, un
caso con Síndrome de Hamman Rich, uno con Tuberculosis pul.,
monar, otro con fibrosis e inflamación crónica y solamente en
un caso se reportó tejido pul manar sano. No reportaron ningu-
na complicación.

El neumotárax, Enfisema subcutáneo y Sangrado intraple~
ral son pocos frecuentes como complicaciones y se resuelven so
los o espontáneamente (27).

12
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2.- BIOPSIA DEL PULMON THEPH!NE,

En el Landón Chest Hospital, Esteel y Winstaley (66)usan
yn trephine largo, que ellos han disei'!ado, que mide 7 cm y me
dio de longitud y 3 mi. de diámetro externo y 2,]

mi de diámetro ¡nterno)l' un embalo para aire. Analizando las investigado
nes llevadas a cabo por el Dr. Esteel, do idea de la considera
ble proporc¡ó!'J de casas en los cuales se hizo diag!'Jóst!co (83.6
%) en un total de 93% de muestras obtenidas. En sus manos el
procedimiento pral¡¿ ser seguro y ut¡¡izable, se encontr6 neumo
tórax alrededor de un 25% el cual fue leve y no dio complica:'
clones sedas, moderada hemoptisis OCUiT,Óen el !5% de los ca
sos~

El pmcedimient@ e,; indudablemente de valor diagnóstico
en los pacientes con enférmedad difuso pul mar,ar, con sombras
problema, a!Jf,que, es de hace;' '1otaO'que por ser la muestra muy
pequeña hay algunas veces límites e!'i el valor diagnósi'ic<>, ya
que puede '10 ser pc>sible identif!car C@!1ceí'teza I@s1] e¡emen~
t05 fibróticos predominantes o E" la práctica este procedimiento
a probado su valor diognóstico (34).

3, BIOPSIA CON AGUJA. (Vim-Sllverman
mi.»dificada por

Fronklin)

La biopsia pulmonar pel'cutánea ha sido lisada frecuentec,
mente, a partir de las investigac10nes de Nordestrom (53) e!1
1966, Sus indicaciones primordiales radlca!'J en el diagoos\' ¡

eode Neumonías, masas intratOl'ádcas o bien en enfermedades pul
monares difusaso nene además ¡"dicaciones en enfermedades ::
pulmonare,; que raramente llega" a necropsia (virales, por ejem
plo). (]6). ,

...,

Mencionaremos la técnica con aguja de Vim-Silverman ~
I
I

1/

JI
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modificada por Franklin:

Antisepsia COnalcohol, Anesresia Con precaína en piel~'
trayecro que seguirá la aguja,

Se Introduce trócar con su obturador a lo larga del
;ray:~to anestesiado hasta la plellra. Se penetra en parenqUl-

ma hasta laprofu!'1didad deseada.

Se retira el obturador o mandril, y se introduce en el/¡,¡-
men de la aguja, las hojas corj'antes hasta haber alcanza
do la marca deseado.

Se sostiene con la mano ¡zqyierda la cánula del trócar. y
se avanza la cánula externa COnmovimientos

rotat~l'i?shasta el extremo de las hojas cortantes. Se extrae rapl~
damente y la piel se sella con colodió".

Debemos ano\'ar que esta técnica se realiza
y se toma en espiración, (40, 63). rápidamente

RADIOLOGIA:

lanto Uebow y cols., (46), y Gaensler y cols., (25} co~
incidieron en describir una patrón radiológicc¡ que se conslder~
ba como propio o al menos muy sugestivo de DIP. Consiste en
opac1ficaciones como "vidrio esmerilado o brumosas" en las ba
ses pulmonares, triangulares, p,a~tiendo de,'os.l-:ilios, respe~a~:do la ZOna de los senos costofremcos, y mas v's!~les en hemlto
rax derecho por no enmascarar/as la silueta cardlaca,

proy:c-tándose en la lateral preferentemente en las regiones posreno-
res y sin distribució!1

segmentaria. Estos mismos.autores. comp~~baroo casos en que las radiografías de tórax podlan COnslderarse
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cOmo normales, otras en que la
distribución era más difusa yque podían

evolucionar hacia una disminución del volumen de
los Pulmones o hacia el Pulmón en "panal de Abejas;'.

Persaud y cols., (57)
describieron cambios semejantes, pe

ro localizados en los campos
medios. Ansari y co/s., (2) I/am;]

ron la atención sobre la DIP COmo
causa de patrón

"acinoso" di
fusa y que, par lo tanto, desde el punto de vista

radiológica debe diferenciarse de la Proteinosis alveolar, Hemos¡derosis ¡dio=-
pática, edema pulmonar, neumonías bacterianas o víricas,etc.

En algunos casos se cita
expresamente la evidencia

de
brcncograma aérea (51). En la mayoría de las

radiografías se
describen como alteradas por patrón

"retículo nodulil/ar". Fel
son (22) cita que en el inicio de la DIP el patrón es interst1c1af;
para luego convertirse en alveolar. Se piensa que la DIP pue-de ser una causa de patrón

mixto, intersticial y alveolar difuso.En otras formas
avanzadas puede:.bservarse f1brosis (21).

Un Punto espedal en el capítulo de la

mdb/ogía de la DIP esla información de opacificaCiones localizadas. Steinbert (67)
publicó dos casos con curación

mediani"e resecci.)n qukúrgi ca,
qUE:se manifestaban COmo"sombras granulares" ligeramente den
50Sen el lóbulo

inferior izquierdo. En el caso de Brewer
(81

antes que las imágenes
fuerar¡ difusas, se observó

consolidación
de la língu/a.

¡Gnio y co/s., (38)
publicaron el tercer reportede la litei'atura y describieron la lesión COmoun nódulo tr1o;!')g¡¡lar subpleu¡'al, comprobándose en el acto quinÍrgico que se tra

taba de lesiones
nodulares locaf¡zadas en !ínsula, ¡¡nidos en fiJrma de pesas.

-
Lemire y cols., (43)

comparan bs patrones de la D IP yde la fibrosis
intersticial difusa, opinando que der¡tro de la ine"specif1cidad de las imágenes rad,ológicas, las sombras triangij/~
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res basales favorecen el diagnóstico de DIP, mientras que las
densidades reticulares suq,leurales son más propias de la fibro-
sis intersticial difusa. En cuanto al intervalo libre existe entre
las lesiones anatomopatológicas y la evidencia radiológica, es
desconocida y dependería del tiempo de evolución.

En un caso (71) la revisión de una pieza anatómica obte-
nida cuatro oños ontes por un granuloma pulmonar ya evidenci~
ba lesiones de D!P, que solo se diagnosticó radiológicamente -
más tarde.

por lo que suponían que existía una proliferaclÓJ1 activa, a la
que denomi'Jaba!'1 "dtorrea". Solo pudieron llevar a cabo un es
tudio CO!'1microscopIo electrónica y aú", i!'1completo en uno' delos 18 casos reportados. (46).

HISTOPA TOlOG lA

> Er: base a tale; estudios anatomopatológlcos establecieronel cntena q3'e las celu/as descarnadas eran "neuroodtos grarngJo
sos" o sea celdas de ú'evestimiento

alveolar !ipa 11. Gaensler~Klocke, ~~i)id y~ls. y (26,30, 39) comprobaron casos en qiJJ~
,:, ciJ~dro h ,stologHCQ se t"amformaba,

aiJmenta!1do el grada def,brosls en las paredes alveolares, y dlsmlniJienda el aspecto
,~desc~mativo, En !I'es casos de Patchefsky yeo/s., (54;" con ne~

crops'as co~;obaro'" desar~aHo de pliJimórJ e!'\ pa!1al y ause!"!da
de descamacúor;, En nliJeve de Q!'"ce casos Patehefskv' (541 lue-
go Gaensler y cols., (25) confío'marol' la presel'jc[a de'

cuerposde Incloslón ei'l las células descarnadas, las que proliferaban en
las paí'edes alveolares, Los m!sm.os a!Jtores reba-,an que éste 110

liazgo" ,'epresentm'a Urja eH(j,logffa
vIdeo, s!nQ que se trara!XIde '1udeolos al te~adas>

CON El MICROSCOPIO DE lUZ:

Uebaw y 0015., (46j, han aportacJ.:¡el estudio más compi~
too Comunicaron que en la mayoria de los cortes existía ocup.<:
ciótt de 10% a un 90% de los espacios alveolares, y que solo en
cuatro casos tal ocupación era inferior a un 50%.

Gold y cols., (30) comprobaron InfUitraclól'"por ~!nfoc!~t ,_o
'>.'- > I de .'

, ."os e m~,.;oeiros a n!ve vados orgarJos; corazón,
tiroides,hígodo, riñones, suprarrenales, restrculos, ep¡dídlmo, párJcreos;ello no se ha visto enl'j!!Jgi'in otro caso de DIP., -

El rasgo más impoo'rante que observaron fuá la pral ifera-
dérJ ero las orillas de los alveolos y descamacián de c é I iJI as
grandes de 12 a 19 micras con uo. citoplasma intensamente eos[-
nófilo y que contenían gránulos PAS positivos. Describieron ¡os
núdeos grandes y redondeados, presencia de macrófagos en la
luz alveolar aunque en m.enor grad:¡¡. Asociados casi siempre a
los bronqulolos hallaron minúsculos folicuios iinfoides, con cen
tras germinales. Los septos ligeramente en9",csadas e infilt.a::
dos pOi' células plasmáticas, eosinómos y Iinf,:¡citos. En un c~
so encontraron cuerpos de inclusión en las células que bordean
las espacios alveolares.

Con i""',1u!1?!luorescel1ciaPatcnefsky y c@ls., (55) obser~
varo!"!fuerte rmC!OI1en los septos y entre las células descarna",
das COnanti~f1brloogeno y ause"cla de depósitos de itJm!Jnoglo~
bulinas.

'

ESTUDIO CON MICROSCOPiO
Ei..ECTRONICO:

ObserVtlron la presencia de un mayor número de mitosis,- Parcnefsky (55) Y Gaei'lsler (26) son los principales ¡",ves

"'- -

,,
I
I
I
I

l.....

16 17



I
!I

tlgadores con microscopías electrónicQílen c~. --
.
N~moní~!nterstlcial Descamativa. los teJidos para d¡<ibo

:-i'U~ia har; ~do Riadas en 2.5% de fosfa~ ,gIIJtarQ¡.!do 1:Ii.Ifti'liWcIopor dos
horas y post Riadas en tetraoxido de O,m¡~h

Lc:I'.t!!CcIQI1~see!'!,beben en Epon y tlí'len con uranil -acei1lto); cltrf!!v di! piClRlO.

Tambiénp!Jede colocarse la biop$l~en fgl'rnfih:lelI!ioQi
..
4% fria a un pH de 7.4 y fi¡ars.e por U!1c:1j¡ort!~ l.oi falaks

"e IInmilimetro cúbico er" tamaí'lo, se lavan enl:lulfer fdo !'o~ h:jlno~
cf;e, y después es post fi¡a~ en tetra6j(1~ . o$mlo al J"I6. c!¡;J:
rante una hora. Los espeClmenes se de.r.!lIrQ~11c¡o" Cllcohoh!!s
gradodos y embebidos en EponR,

Del~dQs $ecclQn8tl .eGor~~Con cuchillos de vidrio, con un ultú>alTíl~to~o mol1!Jalde
Por"ter BI!Jm. las seccl!>nesse colocan sobre lúmlnQIdEl~l:Ire¡~e~!

das con acetato de aranil@ y citrata de .plomo l¡;e9\J e)CtlmlnCidas
con un Phillips Em200 (55),

° bien 000 Un RCA 4A,(26). Unade las secciones arbitrariamente selecOionodas para el ~st u d loultraestructural demostró mínimos olter(ua!ooes
COn.' mICl'os~:pio de hIzo Los septos alveolores mOsÍ'fQ1\1ní#\.,_m¡~to. ml~

mo o ausente, los espacios olveolares COn1i8IttCIpromll\8l'!clQ.
las células alveolares lineores y colecclontll fo~.. de

(111'1,/1"",mononucleares gl'andes. loscopilares
~(CIrl'~lIIGIltII.

UltraestructlKalmente seob$ervó unQ 1M qlter"I&I'I.o
cada linO de los COmponentes de la ba",," f!lr~e, El

~c/o olveolor contiene dos clas~ de célul.
OP~~_8í~tr,.C!pos, la mayoría de ellos son celulos

!TOI'I- 00rI~-
""'0:;8El citoplasma contiene numerosos

cu~ eollli>, 1!1IQ1i.,
.densidad electrónico variable, odemos .. hGl'jQ/:JMI"i.. rOf!H

cU8Ipos lamelores intracitoplÓsmicos.

Las célulos de la superficie fornton pt'óYt(/tlJon-.
09m0~C:/ÓPodas romospero no microvellocidades y lo

eo""ltill In"-'I~gitación del citoplosma, es!ápre e!'ij¡', l. c'¡uI...NIr¡IMiI~

~
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unión entre las células ha sida vista. Estas células SOn marfoló
gicamente sugestivas de macrófagas

alveolares y neOmocitos fagocfticos. la presencia de cuerpos
lamelares raros dentro de la"Scélulas, sugieren la posibilidad

que algunos pueden traf1Sformarse o neumocitos
granulares. Las numerosas lisozimos irregulare"";

y la pseudopodia
de la superficie,

sugieren función fogocfticao digestiva, más bien que actividad
secretoria de esas células.

Otras células mucho me"jOSfrecuentemente observadas sonreco'Joddos como 'Je¡¡mocitus granulares, que contienen nume'o
sos cuerpos lamelares libres y

m¡cr,ovelloddodes de superficie;estas células están
recostadas dentro de los espacios

a/~eolares,ocasionalmente adyacentes a los macrófagos
alveolares, Estruc

turas densos flIamentosas lineares que tenían
apariencia de f¡::br1na fueron encontradas diseminados escasamente dentro del espodo alveolar, usualmente adyacente a los macrófagos.

El espacio intersHcial Q te¡ido
interstic1al aparece ede-

motoso con COlágeno
aumentado focalmente. tvbstocitos vcasio

nales pueden ser vistvs dentro de! intersticio.

las células cap;la¡'es endoteliales pueden estar edematizados yel citoplasma ::::
puede contener vescículas. No se ha observado

anomalías enla membrana capilar basal o endatelial.

PRUEBAS DEF
UNCIONAMIE NTO PUlMONAR:

Las pruebas de
funcionamiento pulmolíar en la NeumoníaIntersticial Descamativa no son específicas;

Liebaw y cols., -(46) encontraron que la capacidad
máximo (CM) y la

ventila-
ció., voluntario Plllmonarmáximoson var1ab/es y pueden es taren límites normales. la capacidad

vital fué a/gc¡ baja yen al-gunos pacientes no huba evidencia de obstrucción de las vía s
respiratorias. Los rasgos más constantes

f~eron de desaturadón,
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especialmente en el esfuerzo, el P02 ?rt~ri~I, ,así como la oc~
pacidad de difusión de C02 se encontra dlsmlniJIdo. Elgradle,!!
te de 02 alveolo-artedal fué reportado elevado.

La expansión estó en las límites altos de la normalidad,
con variaci~nes de elevación y disminución. No es típico que
existan grandes variaciones en las volúmenes pulmonares.

La reducida distensibilidad de los pulmones en la D!P, pu=.
de ser debida a la reducción de la distensibilid.ad etlveolar ,o .0
la reducción en el (¡¡¡mero de los alveolos ventilados. ~,narom¡~
comer/te hay algunos "soportes" para el segundo mecamsmo;

,
.,

puesto que las pulmones afectadas a menuoo muesrran una pa~o-
lógica distribución de la fibrosis can, algunas alveo.los relat!V~
mente no afectados y otros que estaran agreg?dos s~n COnfei1l;i

El n' mero de alveolos flmcionantes esta c:or.slderablemer¡-gas. "u
te reducida. (25)

DATOS DE LABORATORIO:

Las datos de laboratorio son completamente inespecífico:.
Podría decirse que lo cifra de hemoglobina, en general, es mas
bala de los previsible, en. comp.araclón a otros procesos que c~!.
san con insuficiencia resplratona. En el caso de Golberg

. y
col., (28) existia U!1apolicitemia de hasta 7. 000,000 hema~les
desde ocho años antes del diagnósHco. En algunos casos eXiste
anemia con cifras de hemoglobina inferiores a 12gr. (50). Leu-
cocitosis con desviación a la izquierda se han comprobodo en
relació" a la severidad de los casos ( ).

Se ha visto persistentemente elevación de las LDH (30).
En escaso número de cetsos se ha hallado positividad del factor
reumatoide, factor antinudear o fe!'!ómeno LE}isiempre acom'"
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)
paliando a casos con síntomas articulares (12, 26).

las investigaciones bacteriológicas o víricos han sido ne-gativas cuando se han practicado. Cruz y col., (15) Compraba
-ron células COngrónulos PAS positivos en los esputos de su po::
dente. Se ignora el valor diagnóstico que pueda tener, pero
es recomer;dable esto inv'estigación en pacientes en cuyo diag-
nóstico diferencial se incluya la DIP. Las culNvos de eSPuto
sor, negativos para bacterias, hongos o bacilos BK. (46, 52).

DIAGNOSTiCO DIFERENCIAL:

las enticlodes coro las cuales se debe diferenciar la Neu~
manía Intersticial Descamativa (DIP) incluyen: 1) Otras formas
de Neumonia Intesticial, 2)

Hemosiderosis primaria pulmonar,3) Granuloma Eosinóf!lo del pulmón, 4) Proteinosis Alveolar.

~as últimas tres enfermeclodes son de particular interés; ya
que estan caracterizadas por pral iferación de grandes células,
en algunos aspectos similar al DIP. En todas estas condiciones
existe un desarrollo completo de signos y síntomas principalmen
te relacionados con una mala difusión de gases. Se encuenlTañ
así mismo diferencias clínicas yradioJógicas.

1.- 01RAS FORMAS DE NEUMONIA
INTERSTlCIAl:

El tipo "Usual" de fibrosis intersticial, aún de corta dura
ción que puede designarse como Síndrome de Hamman-Rich, e;
caracterizado por su no uniformidad (13). Se caracteriza por el
llenado del espacio alveolar de células mononucleares C:Oncam
bias inte;sticiales menores. Las células descamodas

semelan dlos macrofagas al ser examinadas por microscopio. Hay necro-
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sis o exudada en el parenquima, fibrina intraalveolar, membra~
nos hialinas (5, 32, 44) los cuales están ausentes en el DIP.

Esta formo Usual de la Neumonía Intersticia\ representa el
final común de la accián de algunos agentes conocidos (31) en
estadíos tempranas puede producir la lesión que es diferente al
DIP.

Fisiológicamente no ha)" diferencia significativa con la ca
pacidad de difusión, en la neumonía Usual hay más dificultad
al ejercicio en que P (A-a)02 es significativamente mayor. PVC
fué visto siempre en igual frecuencia,

Los hallazgos radiológicos más frecuentes consisten en: o
paddades lineales o irregulares y pulmones más pequel'los fueroñ
más comunes que la DIP.

Neumonía Intersticial No Usual: es de curso rápido, la muerte
sucede en pocos meses. Histológicamente huy fibrosisirregular i

prol iferación de monor,ucleal'es '1 células alveolares. En los es
tadíos tempranos hay necrosis, membranas hialinas y fibrina. Ai

I .. .. "'.. .. ,
- ,-

gunas se re aCionan a neumomas V¡riCaS, o mlcrop asma, a qUI-
mic:>s o a procesos granulomatosos. Otros autores lo relacionan
con enfermedades del colágeno y obstrucciones vencsas pulmo-
nares. Se ha reportado incidencia fa mil iar. (1).

2. HEMOS\DEROSIS IDIOPATlCA:

En la Hemosiderosis pulmonar primario hoy una prolifera-
ción de los células lineares del alveolo (64) con o c u mu loción
de grandes células que contienen gruesas concentraciones de he
mosiderosis (9) pero son comunes en el DIP, gránulos PAS posiiT
vos se encuentran en ambas condiciones. La Hemasiderosis es

22

irregular y a menudo gran' l' , .
puede ser fácilmente con-f~n':;/

e pigmento ~afe v~sto en el DIP

teñido del hierro no hall h
-

h
do, con hemoslderosls aunque el

-

a ec- a este errer h .
chas veces. En la hemosiderosis'el te" :e .

a repetido mu-

ñido con hierro camb'lOs q" e h
I'do

bs
elastlco puede ser te

,
~ no se an o el' - do I -cual difiere grar¡demente de la ¡e" va en e DIP, lo

lar de la Hemos, ' d '

p gm ntaclon granular e irre gu-eroslS.

, ~a hemorragia alveolar ocurre a menuda en I Hemoside-
roSiS a ..eo/ar pero no ha sido encontrada en el Ó!P~

En los estadíos tardíos la fibr '

guIar COn obliteradó d I
-OSIS~ued: ser extensa e ¡He

n e a gUtlOSespacIOs aereos C'I I -
gantes rodean masas de elástica co h' " '

e u as gi~

veces pueden te'1er Hemosiderina,
~En!e~ro Incrusta,do y algunas

morragia alveolar Y la He .d ,! a.gunos paCientes la he-
. mes! er,;¡s!Sa s'do asoc' _

da GImeru'o~efr¡tis t - b" I1
,- la con 0-

. j am len amado Smdrame de G d P. (esta asociQcion no ha sicb vista en el DIP. 00 - as.U"re 9),

Clásicamente paciente< con He 'd' ,
sualmente tiene" hemo pf'

- mO,sleroSlS/diopatica u-
. E

-- ISIS y una anemia profundo ~
no. n algunas fases p ed h b - Y re racta-
sis (65) E I DIP

u e. a el' conteos normales, eriiyodtc
- o n e raramente ha y 11 t" Ede Uebow (47) 1,'

"
emop 'SISo n los estudio-;-

os paCientes tenia!'! conteo de I'b
I .

'1ormales en s¡¡s límites alt.. s ' 1

, -. . g e u os rOlos
~ y aur¡ po ICltemlas,

lanto el DIP Como I H "d '
ponder a la administrac' ¡o' n

a
de

emo
t

SI
~de

rosls esencial suelen res-
.

"
es erol s CO~ las re " d 'mi!1UClor,de lo . fll t . do 1 -' misiones)" ISs In I la s a os rayos X. -

PROTE/NOSIS ALVEOlAR:

Hay alguna similitud entre proteinosis alveolo!' y D/P, p~
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ticularmente en la praliferación litaral y descamación de gran-
des células alvealares. Er. la proteinosis alveolar las c él u Ia s
proliferativas se han identificado camo neumocitos granylares,
por el microscopio electrónico, la cual ha sido visto tom bi én
en el DIP. Asf mismo existen cambios grasos masivos y necrosis
de las células, probablemente el defecto sea un fallo en los m!
canismos paro remover las células muertas. Más tar~~ la a.:tiva
prol iferación parece aumentarse con la pérdida de celulas. Las
acumulaciones linfoideas periféricas pequellas se encuentran en
ambas enfermedades. Las lesiones de la proteinosis a I veo lar
tienden a tener una concentración peribiliar, en c:!ntraste con
la predominando basilar periférico del DiP. (60).

4. GRANULOMA EOSINOFILO:

E'1 el Granuloma Eosin6filo del pulmón (histiositosis X)
hay lino extensiva proliferación de grandes células m{lnonude~
res, pero la mayor parte de la proliferadón está definHivamen-
te en el tejido intersticial del pulmón en contraste con el DIP.
La mitosis puede ser diferente, especialmente eri la forma pro-
gresiva encontrada en los niños. El principal proceso en la fo.;:
ma más limitada puede consistir en nódulos de te¡ido fibroso de!!.
so. Par el otra lado la cavitación puede ocurrir con excesivo ~panalamiento. Aún en este cambio, el cual tiene lugar por la
desintegración demasas de células prolifei'Odas, puede apare~
cer fibroso y el proceso no puede ser reconacidofá;ilmente co:
mo granuloma oesinófilo. Clfnicamente el neumatorax espant~
nea es una complicación común y peligrosa del grcmuloma ea~
nófilo, el cual no ha sido observado en el DIP. (4).

CURSO CL!NICO:

De los 18 casos de Liebaw y col s., sólo uno habra falle-
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cid!) en el momento de la publicación (46); 13 de ellos pudie~
ron ser segddos durante 2 años y nueve al meoos durarJte 42 me
ses; los crorOj'esded¡¡c(an que ésta entidad ten¡'a <1nmeoor pro'::
oostico que la UIP y ¡;r,a mejor respeesta o los estero/des, trota
nriento que habra recibicb varios de ellos.

Enlre los J2 enfermos de Gaensler )i ools., (25) 6 fueron
seguidos entre!'Jueve y diez años, de los ciJOles 0010

un" falle~el';; de Tromboemboi islOOpulroooor, y además en cJrJmomenro er¡
que la er¡fermedad estaba estaci@r;ado} iJcj@de ellos habra con
seguido 000 cu,'aci¿¡r- total ~ dos esta bar, estabilizados desde eT
p<mTo de v/sta cl(rjoo y radi.:¡iógicoc un", más s"fda empeora~

o - . E t -- o
o"

,
b~ .m!el'1ro progresIVo. !'! re O'H)S sees pac.emes que na '01'1 rec.-

bieb dosis altas de c:ort!ooste!'oides 130 a 80 mgr, de ?rednlsf,jI-
na), 5 !Jabí a!'! evolucionado a urca mejoria ciroica !'JOtable,oun~
que radiológicamente persistran imógefies patológicas. los ou
royes pudieror¡ observa;' recaidas COI'!la supreciÓJ1 de los cort1cO
esteroides y varios precisoror, dosb de mantenimiento.

En la experiencia de Patchefsky (54) el pronóstico seda
menos favorable. Entre los 14 casos, tres habían fal'lecido de
insuficiencia respiratoria y un cua,i'éJ>estaba afecto de gran in~
validez. Olros cuatro habían fallecido de enfermedades inte~
rrecurrentes (dos de infarto de miocardio, uno de p e do ración
de Diverticu!it1s y uno de glioma ponti!1o). Otros seis pac¡en~
res mejorarora sigl1if'¡cativamente, con aparente curación en uno
de ellos. También observaroluecafdas con la retiruda de cor~
tioosteroideso

I,

El1weel resto de cosos publicados en la literatura es difí~
cil poder deducir con seguridad cual fué la evoluciól1 a largo -
plazo, par 00 haberse efectuado UI1seguimiento complero.

"los casos que de una forma rápida evolucionaron a la mu«:!:
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te, a pesar de la administración de carticasteroides, san esca-
sos (1, 30).

Al gUrJosotros casos cuya gravedad ~nic;al era patente e-
vo!udo,caron fava;ablemente 12,; 51, 57;> Las cUfaciones elín!
eas 'i .'adioI5g,cas fue",:", escasrsimas. Los casos del DII) locaIT
zaclos e inte.'ven;dos qLE'úrgicame'óte

evolucionaror. hada la cÜ

,'ad6r; T,gtai. (21 q 61 l.
,~

TRA1AMiEN10,

El t,'a!'am¡e,"~ mas com,mmen"e <Jsodo ha sido el oortlOOS"

teroi."doo No ex.lste urja patJ!O iJL~versaime~!e u!HEzadaf OliJL'.'
que la conduda es emplear dosis ahas de Preoo;sono, en rela-
dór, o lo g,'ovedad i.1

g dos mg,so/kGlo de peso) y disminuc.lón

prog"'es!va CO'1la me¡tJda drnlco o radjológ!ca, ta&ta intentar
la completo s,¡presió'; oon vigilanda de posibles recafdas,

Bates (6) ¡,¡tilizaron además c;clofosfamida, y Pater.efsky
(54) aí'ladiero,ó tambiér; fármacos ir-miJ!1osupresores

(!mürán,Leu-

kerán o Clorambucil) con buenos resul tados solamente 8f\ iJ!'! p~
Clen!e;o

El tratamiento quir(Írglco debe tenerse presel'1te en las far
mas locaHzadas, a la vez que asegu,'a el diagnóstico (46), Solo
en L)'1caso se empleó lavados branqueales con fines, te!'opéuticos
(33), '

La efectividod de los corticosteroides no está basado en
'1ingún estudio de doble ciego, e incluso podría recorclarse que
al gunos pacientes COENeumonía Intersticial Descamativa

q u e

no recibieron corticosteroides¡ remitiera!'; eE formo espontQ-
nea. (51).
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DESCRIPCION DE LOS CASOS ENCONTRADOS

CASO NUMERO]

Paciente 45 años, sexo feme'1ino, ama de casa, la d i n a,
casada, al fabeta, originaria de Palenda, i'esidente en la capi-
tal.

Ingresó en Abril de J 972 al Hospital General San Juan de
Dios, can h,storia de 7 dfas de evolución de ros productiva, es-
puto amar!ilento mucoso, f!eb,'e no cuantificada por termóme-
fyo, cefalea y malestar generol; as¡m,smo refiere, crisis de eja
nosis y dis'Jea progresiva. Refiere BronquiHs erór,iea, tratad;
con agentes antim1crobianos, sin alivio.

Tres ingresos previos en el término de J año, con diagnós
tico de egreso~ Aj Hipertensión Arterial, Epistaxis secundaria;
Bj Edema Aguda del Pulmón, l'1suficiencia Cardíaca Congesti-
va,' C) Bro'1coneumonía crónica, Insuficiencia Cardíaca Con-
gestivo. Fué tí'atada en varias oportunidades con Lanlcor y La
six..

Al examen de i'1greso, 39.9°, FC 120 x', FR36 x', PVC
J5 cc de agua. fvbl estado general, con dificultad respirato-
ria, taquipnea y cianosis, no soporta decúbito. TCiquicardia. Es
tertores subcrepitantes en ambas bases. -

La radiografTa de Tórax inicial: "Poca visualización de
la si/uet" cardíaca por infiltrada de apariencia granular difusa".

Sugestivos de congestión pulmonar y de infiltrada bronconeum6-
nieo bilateral. ECG mostró crecimiento de cavidades derechas
y de aurícula izquierda.
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Cultivos de esputo negativos para BK, hongos o bacterias.
Hematolcgfa con sedimentación aumentada, easinofilja, segme!'!
todas y linfocitas aumer,todos. Sodio bajo y Porasi" leveaumeñ
to. Orina ácida, con vestigios leves de albúmina, uratos amor
fos; urea y creatinino, asf como glucosa son normales; Reserv~
al calina C02: 46 mgso % - 20.6 mEq/I.

Los resultadas de las pruebas de funcionamiento pul manar
mostraron marcada disminución en la Capacidad Vital y sus sub
divisiones. . El volumen espiratoriD forzada fué normal. La Ca::
pacidad respiratoria máxima estaba disminufda como consecuen
da de la disminudón de la Capacidad Vital, lo que indica una
reserva pulmonar inadecuada.

Las gases arteriales mostraron hipoxem¡a con ligera h¡per
ventilación, PH normal, indicando hiperventilación crónica coñ
una compensación renal. Se concluyó que la paciente presenta
ba enfermedad restrictivo severo, Capacidad Respiratoria dis::
minurda, hipoxemia y alcalosis respiratoria compensada.

En sala de operadones se practicó biopsia pulmor:ar abier
ta con incisión en 6to. espacio intercostal izquierdo. Sin coiñ
plicadones. El diagnóstico se hizo por histopatologfa.

El informe de biopsia: "lumen de los alveólos ocupado por
material basófilo, de aspecto granular, en el interior del cual
se encuentran cbs tipos de células: unas se hallan caracteriza-
das por presentar un citpolasma con pigmento color café oscuro
y las otras son redandas poliédricos y de citoplasma basófilo. En
los ductos alveolares de algunos bronquiolos, se observan his-
tiocitos de tipo espumoso. las paredes alveolares engrosadas,
con infillrado inflamatorio de tipo linfoplasmacitario".

Se inició tratamiento con Prednisona (60 mgs, diarios) Ra
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y"°sX de conlTol mostrara!'! mejoría notable; díniCOftlentepe.~
s',>te!'ilos esfertO!"es, pero no hay dificultad

respiootorio" la !la-e, ente permanece afehri!, sin cianosis.

. .Debida a Si),buena evoluciÓf¡ se decide bajar la dosis de
Predmsona progresiVamente, .reapareciendo los sfntonmsque de
saparece!'] 01 aumentar la dosIs. LuegG de tres meses de'-'--~:::. l. .- . l . H<>Splra !ZOCIO!] se e egresa clmicamente mejorado COI'! PrednisOOQ
30 mgs/24 hrs. y LaS!>':40 mgs.J 24hrs,

.
Se sigue por Cons,dta Externo bajO!'!doprogresivarnern la

dosIs has~ 20 ngsJ 24 !-¡rs.si", empeo«lr el ~o. En! 973 (1JIj
año despues), Ja pacie!'!te decide suspender el m:rtamiento pre-
s~ta!'ido reccJl.da, Des~ ese año hasto J976, la paciente ha
i'~In!!esada seis veces mas, por suspensiÓf¡ propia del plan tela
peut!co.

. En J975 se le ~agnost¡CQ Clauooma bilateral por esteJoi-
des, actualmente esfa ~jrolada CO!1tratamiento de sostén;o
mgso al día, por Neumologo en la ConsiJlta Extema.

CASO NUM:RO 2

P~c~enn: 37 años, sexo femeriiM, QlSQdo, ladil'lO,ama decasa, ongmano de la ~ital y residente en Santa lucra Got~
malg¡xpa, Escuintlo.

IngreSÓ,r~ferida del Hoopital San ViCtl!!te al Depr.¡.I-..en
to de ObsrelTlC~o del Hospi~1 Roosevelt, por presentar !InIbalo

:r::~ de J dio de evolllcion, CO!1em~ de 27 sema,....

Recl,uída en el!Hospital San Vicente por fO$persistente c;on
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expectoració!'! y malestar general. Por sombra sospechosa se le
dió ~ratamiento co!'! Ha!!'!, PAS y este¡ptomicirta, Ccisis de dis~
!'!ea traj'ada con um!co,' y F!JO'osemide, Exámenes serológico !'!e
gaHvos. Badloscop{a~ !'!egat!vas. Cuhivos BKnegativos, in'::
g,'esóafeb!'!l, PA 120/80, PR90 Xi, FR24 x" Leve ing¡¡;'9ita~
ció" yugular, palidez generaUzada, lí:1cecomo enferma cróni.'
ca y p,'esenta uilas en vidrio de relol, Corazón rítmico, si~Jso~
pios. Campos pulmonares CO!!dlsmin¡:lción de la expansión torá
cica bilateral, pectoriloq¡¡!a áfona el" ombos pulmones, soplo tu
bárlco eN campo pulmoNarizquierdo, estertoi'es sübcrepita!!tes':"
difusos, sieNdo mas marcados en las bases. Hepatomegai!a 2
cms. bal@ el reborde costal derecho. Utero pa~pab¡e 21 cms.
arriba del pubis, foco ferol 140.

En el Hospital presel'1ta parto precipiroda eN la cama sin
compl ¡cadonas, a las tres horas de haber ingresado. Poster!or~
mente presenta disnea marcada y agiroció" car, !'VCde 12 cc de
agüa, p@,'lo qiJe se le adm!nist¡'a mgitai, diüréHoo y 02,

ECG mostró raqv!cardia s!r1üsol de 120 x', ear, h¡pertro~
Aa auricular y ventricdar derecha. !1emogiobina de 7.8 grs.,
COIi12,500 gíóbulos blar,cos, y aumen!o de polisegmenracios.

La paciente se I'raslada a Unidad de 'frotamienro ¡otens!"
'1O, allí persiste afeb!"iI pero si" variación a SiJShallCIzg:JS PI!J¡~
monares. Aomen!Ó la r.epa!'Ome901ia (l cms.) y la ,,"VCsubió a
13 cc de agua. Diez días después de su inweso, la Hb estaba
en 5.9 sin evidencia de san~acb. las Proteinas estaban en
5.8 (3 grs. de Albúmioo y 2.8 de GlobuIioas). Se ~de la
digitalización.

20 días posr-in!J"esa, la paciente de: ,...lIó edema de-
miemb-osinferiores, pulso radial 126 x', CQ!',exb'asfstol. '1 90
fope;la PVC s¡Jbía paulatinamente hasta 26 c:c . agua, la dis
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y t~s progresaban por lo cual fué digita/izada. . .
G Icemla, Urea

Y creatini / . nuevameme,
. no norma es . Bacllosr.nn' .

vas, Recibe una transfus'
o' n d " I . --,...Ias negat¡-

d d. , ! e ce u as rOlas emp da Elre Isne,co y de tos presisti' El . do oca s. Cua-progresivamente fall e C '¡end
. o.

I
eS

d
ta general se deterioró

, ,. e a mes e su in r El d . ,t!co se hizo por necropsia, . 9 esa. lagno,.:

La autopsia demostró: "Cor '.

fía de ventrículo derecho P 1

. azon aumentada con h¡pertro~

da '
, u mones aumentado de

H'congestionada Y aumentad:> de t - .

Al : peso, Ig~
.'" o . amano~ m~c?.,sc ~VIO engrosamiento de los espa ' I I

op.O, se
i Cjes a veo ares

Por '1 Inuc'.eares, presencia de material basófi/. ~~ u as ~no-
de tipO descama t ',vo la e t .'

.

,
O

.

que COnnene celulas. s rucrura pu
bda. Su muerte se at!'ibuyó a Insuf' c:: "!.;¡¡¡ar::ta a conserva-

a eor pulmonale. .. I lenc!a cal' !aca secundada

CASO NUMERO 3

, Paciente de 29 años, sexo femenino e da
"

,
residente en esta ca p ital 1 d '.

.' ~ -asa, angmana y
, , a ma y de ofl c'os da '.t'

l
.

s@al departamento de Medicjna del H . .
.

meuc@s, ngr!
de Di~s, COn historia de J año de evolos:;,!al::~:eral San JIJ~n
va y CianOSIS, Asodada anorexi

U
,

on Isnea progresl-

cedentes.
. a y ma estar ge!1eral. N.;¡ ante

Al examen físico dis' " .
liza musculos secur¡dari~s

nelca, ~'anotrca, taquicórdica, uN
tes bilaterales útero aum:7a:.J~e

d
sPlrar, estertores subcrepitan:', . n

a"" e tamaño, feto vivo,

Pr eb
Rayas

I~~ tórax: fibrasis intersticial difusa b ¡la te ral
u as sera Oglcosnormales Ba'/ ' .

vas. Se efectúa biopsia
Pulr:.o

CI

b
~scop'as de esputo negaN-

, . Ijar a lerta en Sala de Op .nes, sin complicaciones,
encontrando 1 '"

eraclo
da. Pll mon IzqUierdo retraT-
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Se tomó material de pulmón izquierda (basal). Patología
reportó: "Engrosamiento de tabiques alveolares, por in fi I tra-
ción de células mononucleares, dentra de las cuales se identifi~
can uno que otro linfocito, histiocita y células plasmáticas. En
otras áreas las paredes alveolares engrosadas por fibrosis. El lu
men de los alveolos se halla ocupada por un material basófilo-;-
que contienen en su interior abundantes células de tipo histio-
citario, descamativas, que en algunas áreas son marcadamente
abundantes. El material basót1lo se encuentra además en los -
bronquiales y canductos alveolares.

Se inició tratamiento con Prednisona 40 mgs./24 horas, ha
biéndose planteado la posibilidad de Abarto Terapéutico, par
embarazo de 12 semanas.

la paciente evolucionó mal, con crisis cianóticas seve-
ras, ya pesar de tratamiento fallece al mes de SiJ ingreso, con
Insuficiencia respiratoria y cardíaca severas.

CASO NUMERO 4

Paciente de 1 año 6 meses, sexo femenino,
. ¡¡-,gresa al

Departamento de Pediatría del Hospital General del I G S S
(1974), por problema pulmonar crónico.

Se efectuó biopsia pulmonar abierta, que hizo el diagnós
tico. lamentablemente toda la papelería de este caso se en=
cuentra extraviada, hacienda imposible la revisión del caso. Es
ta paciente se localiza en el archivo de Biopsias pulmonares dJ
Depto. de Patología del Hospital General IGSS.
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RESULTADOS Y DiSCUSfON

Se encontfaran cuatro casas COI'Id¡agruóstico de Neumonía
Descamativa ~nteú'sHdal, de los ciJales en dos el diagruóst!co se
obtiJVO por r¡ecó'opsaa Y'

en do~ por blopsaa pulmonaí',

E" 1971.p se diagnást¡có un caso e11el Hospita! Roosevelt,
1.972 en 'iospHa! Geneml San JíJan de D¡as, 1974atn> c;oso el'!
el Hosp~!al Gereem! San lIJa" de D,os y el úWmo en Pediah'ía
del Hosp,i'al Ge"e"al del !GSS.

La edad de los pade'j1'eS Qscila enh>e' 1. año 6 me$~ v
45 ar"", Todo, lQ)spadentes son femen!"os. ríes de ellQ$ de
"HCiC¡Sdomést,cos> Dos pac~er:i'es !;s'aba!'3 embaó>azclIlcs, N\n~
no re~ro: w.>]recedel1te~ de expo~,~'c~6namb~en!'aL

Las mar:Hestac~o~es el {f~!ea~ en I~$ tre~ cas(}~,: to.$ p!!odu~

Hva cor: esputo m~eosof d~~r~eapr{il9re~!Va "i G~a!'~os~si
"

fuero r!!

lo~ s'{ni,gmas pr,'edom~nar+es¡ asoc~á~Aiose anorexfa i C1St8':lO:<>El

liemp'" de evaluci6n de las s,ntomas vad6 desde ul'1 0'110 bQ$ta 4
meses ~

El cuadro dk¡oo fijé "gIJal a los prevjamel'!te "eportados
PO! Uebaw e? a! el'! 1965, Gaensle» at al aro ! 9(6)! Pc:Itl';!eeJsky
en '1974 Los en'eetores pdmo.!1owes, el e!'!gosero/en'" de los ~
dos er! 2 de !t'es pat;~e~tes y c~>~S!SeWarB6~'~cas!'ambtl;!~ fY-efor~ r!
poetado~..,

La apa!'1encia radlQI6gica er, los 'O'es casos ro.e similat,
em:ont"'á'1dose 1!"f¡jt,'aoo y de,",sldad g;>armlar difiJsa El!'! IQ~ bases
PiJlmor:a;>eso Las posibllldodes de dlag!16s'¡co rad!aló9i'co. 1!1-
duran conges!"óro pülmo!Jaf, l!1fHt,>ado b,,:mconetJmónlC:;o bUot,!

!'al bro!'qdec'asias basales con f!bi'os\s y sospecha de- 1& f1!J'mo~
~a!'Q
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En la histopatologra de nuestros pacientes encontramos en
grosamiento de los tabiques alveolares, por infiltración de los ::
mismos con monom¡cleares. El lumen de los alveolos se encon-
tró ocupado por material basófilo que cO!1t!ene celulas de tipo

.h ,sNocitarlo descamatlvas,

Los corticosí'eroides fueron empleados el'1 dos po c ¡ entes,
De los cuales una aÚ!1 "ive. Dos pade!1t~s muderon de ¡r¡siJfi-
dencla respiratoria aguda y COI'puiroo!1ale. La paciente que
aún ,,¡ve, presenta recurren das de los s.ntemas al suspender de
"motu propio" la medicadón.
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CONCLUS IONES:

J .- De la revisión efectuada en los protocolos de autopsia y
biopsias pulmonares, en los Hospitales General San Jua!"'
de DIos, Roosevelt y General del IGSS a partir de J965,
encontramos cuatro casos de Neumonía Descamariva in-
tersticial.

2.- De los 4 cuatros, tres eran adultos, uno de 1 año 6 meses.

3. - loOScuatro cas,"s fueron del sexo femenino.

4.- La paciente de mayo!' edad f¡¡é de 45 años) la de menor
edad J año y seis meses.

5, - Dos de los cuatro pacientes estaban embarazadas.

6.- Las marMestackmes clínicas f"eran ig;Jales a las repor!'a~
das en la literatura universaL

7.- La apariencia ó'adiol6g¡ca f"é patol6gka en !'odos las ca-
s@s~

8. - Solo el'!ur; caso el diagnósrico se hizo por estudio necró¡:
slco.

9. - El tratamiento con corticosteraides se empleo en dos pa-
cientes, observandose mejoria el (niea en una de ellas.

JO. - De los tres pacientes con papelería, ¡¡na se encuentra
v.!.

va, las otras dos evolucionaron a la muerte en forma ra
pida.
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2.-

RECOIvlENDAC!ONES,

10- Que en todo proceso i~J¡lrrativo pulmonar cuya er1olc-
g(a no se haya determinado, se efectúe la biopsia p¡glmo

"0;', ya que es lo única forma de llegar al diagnóstico
preciso,

Insistir a !'1¡vel hosp¡talario, la adquisición de agu¡as de
biopsia puimonar para el estudio de pacie!'1"es con in&,
cació;'!, cemsiderando su gran utilidad en el diagnósti-
co,
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