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INTRODUCCION:

Descubrir que existe una Neumonia, es decir, un procese
intrapulmonar de al gas tipo en un Paciente, no es labor muy di-
ficil; tampoco saberlo es parficularmente G#il, a menos que -
puedan tomarse dos medidas:

a)  descubrir el origen de la enfermedad,
b}  identificar el agente especifico.

Todos los aspecios del fratomiento, la eleccidn del mis—
mo, las complicaciones y el pronastico dependen de 1q naturale
za de esta informacién. Para obtenerla cor: precision y a sy de
bido tiempo, es necesaric que el Médico esié fomiliarizado por
completo con las diversas formas en que se manifiesta cada una
de las neumonias. Algunas de ellos —como Ia Neumonia Inters
ficial Descamativa, que es descrita en esfa fesis— son poco fre
cuentes, Sin embargo, debe saber lo suficiente de ésta  enfers
medad para impedir sus terribles Consecuerncias.

La Neumonia Intersticial Descamaiiva es una enfermedad
relafivamente nueva, descrita por Liebow y cols., hace once
afios, después del estudio efectuado en 18 pacienfes con carac-
teristicas similares. Posteriormente han aparecido ofra serie de
estudios quze han aportads nuevos casos.

El agente etioldgico es desconocido hasta ahora y varias
teorias se kan Propuesto, ejemplo, la teoria virica, que se apo-
ya en el hallazgo de cuerpos de inclusidn infranucleares en |as
células alveolares, aunque Patchefsky con el microscopio elec-
tronico no reportd este hallazgo.




Los pacientes con esta enfermedad se quejan principalmen
te de tos y disnea progresiva. - Al examen fisico los  estertores
crepitantes en las bases pulmonares son frecuentes. Los rayos X
de térax muestran un aspecto de "vidrio despulido" en las ba=
ses pulmonares. (46), El cuadro histopatolégico del especimen
"del pulmén, consiste en engrosamiento alveolar sepfal, dreasde
necrosis y destruccidn tisular. La respuesta tisular en la  Neu-
‘monia Intersticial Descamativa, estriba en la proliferacion  y

descamacién de grandes células alveolares, que se han clasifi-
cado como Neumocitos tipe 1l La capa de células libres enlos
espacios afveolares se tifien positivamenie con &cido peryodico

de Schiff (54).

las lesiones duran meses o afios.

La evolucidn es crénica,
ha observado beneficiosa. (1)

. La terapia con corticosteroides se

La presente fesis pretende llevar a cabo una rtevision bi=
bliegrafica y reportar cuatro casos enconirados con diagnostico
de Neumonfa intersticial Descomativa, en ur periodo de 10 -
los cuales hasta la fecha son los primeros en la literatura

afios,
ya que rio se tiene corocimiento de ninguna ofra pu—

nacional ,
blicacion al respecto.

1)

2}

OBJETIVOS

Dar a conocer la incidencio de Neumonia Intersticial .Des
camativa en los Hospitales General San Juan de Dios
. I

_Rooseveif e 1GSS.

il’reseg?i-acmn de casos, que en nuestro conocimiento son
os primeros reportados en la {iteratira nacional .

Llev?r a cabo revisién bibliografica sobre Neumonio in~
fersi;:cml Descamativa, en los Glfimos 11 offos, para ac-
= = s o : k
tuai,lzur terminslogia, procedimientos diagndsticos y tra-
tamiento adecvads. ’
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MATERIAL Y METODOS
Investigacion bibliegrafica, tanto nacional como extvan-
iera, sobre las caracteristicas de la enfermedad.
Revisiér de Biopsias Pulmonares, cutopsias clinicas en los
departamentos de Paiologia de los Hospitales:  General

San Juan de Dios, Rooseveli y General del 1GSS, duran-
te los sltimos 10 afios. (1966-1975).

Estudio de historias ciinicas, con diagndstics de Neumo-
nia Intersticial Descamaiiva, de los archivos dal hospital
General Sani Juan de Dios, Roosevelt y General dei iGSS
e iavestigaron los siguientes aspectos:

a) Edad y Sexo.

b) Sintomatologia al ingress, tiempo de evolucidn.

c) Examen fisico de ingreso, en especial signos respirato
rios.

d) Métudes diagnssiicos.

e) Diagndstics Clinico=Diagndstico Histolégico.
f) Tratamienfo.

g) Curso Clinico

k) Diagnéstico anatomopatolégico.

CONSIDERACIONES GENERALES

HiSTORIA;

El sérming de Neumonfa intersticial Destomaitve  {D]#)
fué empleads por primesg vez por Liebow v cols., en el curse
de {o Reonidr de la Asseiacide Canadiense de Fardlogos, cele-
brada er; 1965 e Toronts. Por el contario, «f primer coso py
blicads en o iferctums ol vor Botes y Clwistie (€ er la edis
€1én de 1964 del texio "Respivatory funsiion in disease "1 -
fands vn cose con el sombre de Nevmonia Histiociitea Descgpe
mative, g

_ Liebow, Steer y Bilifngsley en 1965 {46 delimimitangr -
la DiP,; coms vra nvevo ernsidad en el compo de o reymondas

ntersticiales erdnicos, busdndose en of estudio anatomopatols=

gi‘ci@‘de 18 casos; y en ig recopilacidn de sus datos ciinions, ra
dicigicos y evolurivas, - -

Las covacterisiicas que definfan segir: autaves q esia  en-—
termedad erge:

V. Exbenso descamacidn de cg vlas grandes easindfilas, gue
corfenion granulos PAS {Acids peryddico de Schiff) pos
tivos, que o la vez praliferaban activamente en los  bor=
des de los paredes alveslares Y que los auiores' ' identifi
cabar: como Neumocitos ¥ipo 1i,

2. Accmulacidén de mirdsculos foliculos finfoides.

3. Ausencia de necrosis, membranas hialinas y exudados fi~
brinosos. o
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4.  Engrosomiento relativo de fas puredes alveolares.

3. Opacificaciones radioldgicas en "vidrio esmerilado” de
los bases pulmonares.

é. Uniformidad de fas fesiones,

7. Pronéstico mas favorable que el de la Neumeonia Infersii-
cial crénica hobitval {UIP) y respuesta beneficiosa a la
adminisiracidn de corficostervides,

La especificidad de ios cambios patolégicos ra sidd cues-
tionada por algunos investigadores, que consideran que la Ney-
monia Intersticial Descamativa es ur estadio femprano en laeve
fucidn de algunos casos de fibrosis infersticial crdnica idiopati=
ca (Scadding y Hinson 1967; K yisk y Sanchez 1969; Coates
Watson 1971, Buchta ef ai. » 1970; Lemire, Bettez Celinas y
Raymond en 1972},

Pasteriormente en la literatura han aparecido ofras dos se
ries amplias: 12 casos de Gaensler y ¢ols., (25} y 14 casos de
Patchefsky v cols., en 1974 (54) que complementaron y afionza
von la DIP como entidad. Hasta el momento exister: un total de
110 casos, descritos en la literaturg universal .,

ETIOLOGIA:

La etiologia de la Neumonfa intersticial Descamativa es
desconocida; e incluso varios autores con argumentos de p eso
han discutido y puesto en duda que la DIP representa una  enti-
dad individualizable. (Seadding y cols., Coates y Watson ).
(&1, 1) - |

‘ Varias publicaciones han sugerido la posibilidad de una

etiologia virica, el primer caso publicads por Bates y cols, (g)
sobrevino en un muchacho que sufrié una infeccign r_espirai-o;iu
-agudcﬂ: en un ambiente epidemicldgico familiar de ¥ipe. asiaii-
ca. Liebow y cols. {46) rambién sugerian esta 'pos‘ibi'lidad en
base ol comienzo clinico de algunos <asos y al hal lazgo de cyer
Pos de inclusiones intranucl eares en las células alveslares en, ur
Paciente de sy serje original, también por ef aspecto histolégi-
€0 parecido a ol gunas neumonias de animales, Caensler y cols.
(25} confirmaron este kallazgo en yno de Sus pacientes y creye-
ron que lo cavsa ero viral. No obstante, en singuno de los es-
i-?d:os Son micrescapia elecivénico se han hallads parifculas vi
Ticos, ni fampeco han sido pasitivos los intentas de eultive y es
tudios secoldgicos. Mgs recientemerte Patchefky (55) y Macng
Ty e 1971 (49) reenfotizaron ol hallazge de inclusiones infrarg
cleares en especimenes de bispsia de pacientes con DIP, p ern
70 consideron que las inclysiones sean de origen viral, E| arga;i
mento respecic o ig efiologio de fas fibrosis pulmonares basadg
en la aronicidad, vo e “onira de la etiologia viricq. (33),

Existen especulaciones considerando q lg Dip ceme  yna
respuesta inmune que envuelve igs células epiteliales alveslares
(55)2 posteriormente la cosufstica de Patchiefsky y cals. , (54) ve
parts seis ele catarce casos con mani festaciones articulares , al=
gunss de ellos can positividad del factor feumatoide, focior an
tHauclear o de las celulas LE, Existen otros autores (12, 52)qu‘2
dgportaran argumentas a faver, No obstante debemos  desigcar
que en estudios sobre el pulmén de la artritis reymafoide { 14
24, 56}, Lupys Eritematoso (1 9) v escleradermig {3, 15) |a his:-
telogia es distinig a Iq DIP, . L

Se F:;cin desicrifo casos de Neumonia !ne‘érs_ficial €rdnica
con una histologia muy semejante a la DIP, prodycida por car-
burc de Tungsteno (11), Fitzgerald y cols, , (23) citon un caso

de DIP en yn trabajador de talco, y en el que se hallaron par=~




ficulas de éste material en el pulmdn. Se citan también la aso
ciacidn de DIP y ashestosis {12). En el caso reportado por Golt
y cols., {29), el puciente habia frabajado en ambiente de  va-
tios metales, Incluido berilio. Una mujer de lu serie de Liebow
{48) y uno de los cosos de Stortlond (64) utilizabor "Spray™ pa
ra el cabello en forma continrua. Se ignora por el momento si
los faciores ambientales juegon alglin popel er la produceidn de
DIP, pero ho sido sugerido {23, 26, 54).

Experimentcimente en ratas, se han obtenide lesiones pul
monares morfoldgicamente parecidos o las de fo DIP, mediarte
la inyeccidn infravenosa de coodyyvante e Iprindol (17,13 Es
interesante la observacian de Browot {7) de un cosc enque  lo
biopsia pulmanar era diagndstica de DIP y que posteriormente =
en la necropsia el diagndstico definitive fué proteinosis alvea~-

jar. Elloc podria sugerir algin tipa de relacior: entre ambas er-
fermedodes. Se comprobd que el contenido de fosfolipidos de
los lavados bronquiales entre lo proteinosis olveolar y o DIP
eran muy distintos {59). Es de interés cifar los rabojos experi-
mentales de Thomas et cl., (68) que comprobaren una actividad
de surfactante normal en relocion al surfaciante que se  supone
es fabricads por los neumocifos fipo 1. La existencia de proli-
feracién de neumocitas tipo 1I, en las paredes afveclares y s
presencia en el interior de los espacios alveslares se observa en
varias enfermedades: Proteinosis alveolar (60}, Hemosiderosis
idiopdtica (65), Pulmdn de Busulfan (48), y en los animaies por
exposicidn al oxigena (37), ozono (10) e infoxicacion por cvo-
talaria (36). Watanabe y cols. , (74) mediante microscopia e=
lectronica vieron corpdsculos de unes 1,700 A° parecidos a los
acantomas, predominando junio a las fibras eldsticas y colage-
nas por io que sugirieron que los neumocitos tipo 11, juegon al-
gin papel importante en la produccion de fibrosis. Salo en un
caso la DIP se asocié a un déficit de Ig- A. (71) pudiendo pen-
sarse que un fallo inmuldgico puede ser causante de algunos ca

505.

Estodios efecs; - ‘ ‘ .
se por ef gs:@; : —dﬁdﬁs tonsideran: gue la DIP poede OGN
mo fewpia crdnica {26) ?;: la nisrofrartafia, wilizada oo
S = 2Oy L y il i “a
gados, (45, 72, &9). *ax wilizada er pariodas prolon-

EPIDE MIOLOGIA
EDAD ¥ SEXO: '

Lichow o ool {4L3 i L L
SD8, %’:v]—::iidgg:: ; f;::;;ﬁg Seraron gioe Yo movoria. de los cg
ofie @irw e f@wﬂsrdﬂdas entre loy freinty ¢ cireg
ifmites evar. de dﬁ;@i:;;";ﬁ:? ::mqge en 5 serfe fo edaéés"
Fan prblicads case de e o ¥ O afios,  Posteriormente se
e iﬁfa@;i?d@ fuscs de Neumonio invessticial Desmr;mi?‘:%@ se.
o {7} ca, » @ 103 orce semanas {18} siste meses {515, ﬁ er;
edad f;ﬁifa“if - 162), seis affos (67}, Ei _pqciéﬁig d:eve m3 :
ha des cﬁi@ ﬁ‘edf‘;?- cudto afos (54, ef de menor ':edad mc;}'m |
en fos C@enﬁu y cfg’ig@"ung; {26}, El pramedio de edq des gzsfsz
‘ 5 S nCO anfos, opreciardos . S :
Unds Cinee o v dpTRGiandose que lo aporicid
afilos mas ‘ardia, por ferming medio, en g; r:izli(zj g
o : €es,

: €] 123
L] - - y $ e
r

o+
se podria persar que el tabaco o lg mas fi

frabajos cor: repercusisr, broricopul ecvente exposicion o
N - = -4 y : K
de sinfomas {44). . monar, acelerar la aparicign

Respecio - : -
tudios an::i EO? (;610 :?C_@encm segun ef sexo, basdrdose en es-
enire 44 (.x;s@s) 4 I:i@ d;:s!:a Praporeidn es semejante (26 varones -
+fe: cro Yante es necesario destacar ¢ N
diferenfes publicacienes es més frecuente destacar que en las

Proporcion de 3:i., (51} nte en‘vamn-es, con Ung
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MANIFESTACIONES CLINICAS:

Tal come destacan Goff y cols., (29) pueden distinguirse
dos formas distintas de presentacion de fo Neumonia Infersticial
Descomativa; la mas frecuente, lenta y solapada, con disnea y
tos ¢como Unicos sintomas; y otra, subaguda con sintomas gene-
rales y curso rapido. La forma habitual es Ia primera. En .am-
bas formas clinicas, los sintomas fundamentales son: disnea de
esfuerzo progresivo y tos persistente, que estan presentes enmaés
del 90% de los casos y suelen ser los primeros en oparecer.

Unos pocos casos se descubren o partir de la . radiografia
de térax anormal (44), practicada a veces para controlar otra
enfermedad independiente *70), o bien en el curso de una revi
sion laboral, en personas expuestas o enfermedades ambientales
(23). La forma de presentacion puede simular una infeccion co
min de las vias respiratorias (41), tener comienzo brusco por
neumotorax (27), aparecer con una combinacion de sintomas
mas complejos (8) o seguir a ofras enfermedades, como el caso
publicado de una policitemia (28) de varios afios, con posterior

aparicion de una DIP, sin que la coincidencia de ambas enfer--

medades prejuzgue nada respecto a su etiopatologia.

El dolor tordcico se cita en la mitad de los enfermos, aun

cuando raramente tiene caracteristicas piewiticos (46) siendoen’

la gran mayoria mal precisado, retroesternal o en cualquiera de

" ambos hemitérax. lIgualmente frecuente es la anorexia y la pér .-
dida de peso, sobre todo en las formas agudas, acompafidndose
de astenia y malestar general. Aunque la febricula es comin, -
la fiebre alta, incluso calosfrios es rosa y Hene que juzgarse co -
mo signo de mal prondstico o cuando menos de gravedod. (2, 8, -
42). Mas o menos en un 10% de las publicociones, hon descri- -
tos sintomas articulares. Seis de los caforce cosos de Patchefs -
ky y cols., (54) tenian artrialgias, ariritis, mialgios o rigidez

10

rieo, Glceras bucales, conjuntivitis,

posible hacerlo sin biopsi
vider en dos categorias:

dos se han efectyado y el
do se sospeche una enferm
do el diagnéstico importa

articular o Iq combinacién de estos sinfomas

Algunos enfermos han Presentado manifestac

blemente casyal es, Sl o

Perc que fiene interés mencionar: rash cutd
finfadenopati ). En
oo ¢ < ivit adenopatia (8, 21), En
dos e 505 s_e_hci citado la aparicién de manifesfaciones-fde -’L
iscoide o fendmeno de Raynaud (52) ) o
La exploracis i . |
oL ion fisica de los paci
ningun date especifico, | 50 s orernl?
néngin dato Pecitico, la acropaquia estd Presente en un  gran
e Iq.U} A ;.1?7 ;:uando se admite que su frecuencia es infei’éor qu;e
“ V447 y se auscultan estertores crepitantes en las boses

¢ 1S apeorig

o bien diseminadas.

Lo cianosi i i
e anosis y los stgnos de hipertensién pulmonar o de ir:-
deCCEé :; c;ar?mccs estaran er; relacidn con lg severidad de ;cz
n de o tuncion pyimon :
e onar. En alguros cases
@ ) v QaAsos se -
:,nto esputos hemapfoicos {(26). Los dedos gruesos se han des
fran farto en las manos como en los pies
en algunos casos después de lg ¢

encuen-
Pies y pueden desaparecer
efapia con esteroides (44),

METODOS DIAGNOSTICOS

BIOPSIA PULMONAR:

El diagnésti ~ nar infersticial
lagnostico de enfermedgd pulmonar intersticial no es

a del pulmdn, Las indicaciones, se di
‘o). Cu::mdo todos los estudios indican
diagnéstico ain es dudoso, b) Cygne-
edad por inhalacisn ocupacional, si
nte para la terapéuticq (20, 16), T~

- En la actualidad tres métodos han sido 'é!é'ic'a:dos -'”en. la -

T




biopsia pulmonar:
1.- BIOPSIA PULMONAR ABIERTA:

_ Consiste en una simple operacidén diagnsstica, subaja mor
bitidad la hace de amplia aplicaciér. Se lleva a cubo en iq sa
la de operaciones, con anestesia local usando xilocaing gl 1%,
con el pociente bien sedads; ya que le anestesia general en pa
cientes que sufren enfermedad respiraiorio severa puede ser po
bremente tolerada. El sitic seleccionade para la biopsic depen
de de lo localizecion de la enfermedad por rayos X. Normal-
mente el espécimen de biopsia se foma del marger inferior del
lobulo superior, la incisidn se hace sobre la porcion  anterior
del 4i0.-5%0. espacio infercostal, Una de fos ventajas de ésta
es que se consigue una mejor y mas grande muestra del pulmén.

Recientemente en el 26 ave. Congress Naucional de Me-
dicina er; 1975, se precentd un informe preliminar de Biopsia Pul
monar Abierta, por el Dr. Ramirs Rivera y eclaboradores (59) e
fectuadas por enfermedad pulmonar difusa en el Hospital Gene~
ral Sar: Juan de Dios; en pacientes en que se agotaron los me-
dios diagndsticos y no se pudo comprobar patelogia hasta que se
efectud la biopsia.

De los ocho casos revisadss, a dss se les hizo diagnastico
de Neumonia Intersticiol Descamativa, dos de Neumonitis, un
caso con Sindrome de Hamman Rich, uno con Tuberculosis pui=
monar, ofro con fibrosis e inflomacidn crénica y solamente en
un caso se reporid tejido pulmonar sano. No reportaron ningu=-
na complicacion. '

E! neumotérax, Enfisema subcuténeo y Sangrads intrapleu
ral son pocos frecuentes como complicaciones y se resuelven so
los o espontaneamente (27).

2.~ BIOPSIA DEL PULMON THEPHINE:

En el Londdr Chest Hospital ; Esteel y Winstaley (65)ysan
un frephine largo, que ellos han disefiado, que mide 7 cm y me
dic de longitud y 3 mi. de diametro externc y 2.1 ml de didme
7o interno y un embolo para aire. Arnalizando las investigacia
nes Hevadas a cabs por el Dr. Esteel, da idea de la considerg
ble proporcidn de casos en los cuales se hizo diagndstico (83,3
%) en un tofal de 93% de muestras obfenidas. En sus maros el
procedimients probs ser seguro y utilizable, se enconirs neumo
torax alrededor de un 25% el cyal fue leve y no dio complica~
Cianes serias, moderady hemoptisis ocurvié en el 159% de fos <o
505, -

El procedimients es indudablemente de vaior diagnédstico
en los pacientes con enfermedad difysy pulmorar, con  sombras
problema, durque es de hacer notar que por ser la muestra myr
Pequefia hay olgunas veces [fmites e el valor diagndstico, yﬁ

que puede no ser posible idenificar con certeza los 11 efemen-

tos fibréticos predominantes, En la practica este procedimienic -

a probado sy valor diagndsiico (34),

3. BIOPSIA CON AGUJA. (Vim=Silvermar, madificada por |
Franklin})

La biopsia pulmonar percytdnea ha sido usada frecuente--
mente, a partir de lqs invesiigaciones de Nordesirom (53) = e
1966. Sus indicaciones Primordiaies radican en ef diagidstico
de Neumonias, masas intratordcicas o bien en enfermedades pul

moInares difusas, Tiene ademds indicaciones er enfermedades =
‘Pulmonares que raramenge Ilegan a necropsia (virales, por ejem

plo). (14).

~ Mencionaremos la tecnica con aguje de Vim=Silverman =

13"




modificada por Franklir:

= Anfisepsia con alcohol. Ariestesia con precaing e piely
' trayecio que seguird la aguja.,
- ' Se introduce trocar con sy obturador g fo largo del frayec
R anesfesiado hasta la plegra, Se Penetra en parénqui-
- ma hasta la profundidad deseada.

- Se retira el obfurador o mandril, y se introduce en el lg-

men de la aguja, las hojas corfantes hasta haber al car.za

~do lo marca deseada.

- Se sostiene con la mano izquierda la cénula def irgear y
se avanza la canula exierng con movimierdos  rotasorios
hasta el extremo de las hojas corfantes, Se exirae vapi-
damente y la piel se selia con colodidn,

Debemos anotar que esta técnica se realiza rapidamente
Y s toma en espiracion. (40, 63).

RADIOLOGIA;

Tanio Liebow y cols., (46), y Gaensler y cols., (25) co-
incidieron en describir unia patién radiolégico que se considera
ba como Propio o al menos muy sugestivo de DIP. Consiste en
opacificaciones como "vidrig esmerilado o brumosas™ en Jqs ba
ses pulmonares, triangulares, partiendo de los kiljos, respetan=
do la zona de fos senos castofrénicos, y mds visibles er hemité-
rax derecho Por no enmascararlas la silyerq cardiaca, proyec=
tandose en'ia lateral prefereniemente en |qas regiones posterio=
fes y sin distribucion segmentariq, Estos mismos autores compro
baron casos en que las radiografias de torax podiar corsiderarse

- Pecificidad de Jqq imégenes radiclagi

P?i‘saud y cols., (57 ) describieron cambios semejanfes
ro localizados en los campos medios, Ansar; ¥y cols,, (2) lf; e
ron la atercign sobre {a Djp Como caisg de Pairén ".Jcmoso :'33"
fuso y que, Por fo tano, desde el pyniq de visig ;'adialégfgo d-éi

EO'GT HemOSidel £ idi
. . F OSiS !d!0'=
F f °

En al gunos casos se citq expresamente Iq evidencia ¢
foficograma aéreq (81). En Ig mayoria de {as radine .
describer, come alteradas POr patron "retieylo aodulillar”, e
sori (22) cifg que en el inicio de la DIP &f pafr;in tHeiaf
Para luego convertirse en alveoiaqr,
de ser una caysy de patran mixfo

Eri ofros formas avonzadas i
' : for n Puede sbservarge fibrosis (2]
Un Putito especial er; of capitulo de Iq radislogia de [ S!F’( e)s

'G @ f o > .y -
[;;1 ormacién de opacificaciones tocalizadys, Steinbers (67)
Publica dog Cases con curacign medianie resecc|

150 quirirgi c ;
Brewer (g
d P Bl Vo consolidacisy
e la l:ngulaa KIF?EO y c?ls.,, (38) Publicaror ef fercer repgrie

el a ; _ "n nédulo fricengy
I subpleyial, Comprobandase ey, el acto quirdrgice que se  frq

= n u > Qe j T g $ en i@ I
#] [ [L* V. ¥ Uﬂ

Lemire y cols, , (43) Comparar, las Patrones de [a D p y

de la fibrosis infersficial difissa, Opinands que dertso de [q fneg
cas, las sombrgs triangila
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res basales favorecen el diagnéstico de DIP, mientros que las
densidades reticulares subpleurales sor mds propias de ola fibro~
sis intersticial difusa. En cuanto al intervalo libre Dexisfoe entre
las lesiones anatomopatcldgicas y lo evidencia rodiolégica, es
desconocida y dependeria del tiempo de evolucidn.

En un caso (71) la revisién de una pieza anafdmica ob!-?w
nida cuafro afios anites por un granulema pulmonar)ycg evidencia
ba lesiones de DIP, que solo se diagnosticsd radiolégicamente =
-més tarde.

HISTOPATOLOG 1A

CON EL MICROSCOPIO DE LUZ:

Liebow y cols., (46}, han aportads el estudio 'més comple
to. Comunicaron que en la mayoria de los cortes existia ocupa
cion de 10% a un 90% de los espacias alveolares, y quesolo en
c¢udtro casos tal ocupacién era inferior a un 50%.

El rasge més importante que observaron Ffjé la proilifem—
cién en las oriilas de los alveslos y descamacién de  célyi as
grondes de 12 a 19 micras con un citaplasma infensan{e!jfe eosi -
néfile y que contenian granules PAS positivos. Defcnbiemn F?s
niicleos grandes y redondeados, presencia de mucrof::g?s en la
luz alveslar aunque en menor grads, Asocia_dos casi siempre a
fos brenquislos hallaron mingsculos folicufos finfoides, con cen
fros germinales. Los septos ligeramente eng‘-;:;-safios e infilira-
dos por células plasméticas, eosingfilos y |ii1i‘-3C|i'os. En un ca
50 encanfraron cuerpos de inclusion en las céiulas que bordean
los espacios alveolares.

Observaron la presencia de un mayor nUumerc de miiosis, ~
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por lo que suponiar, que existia una proliferacign activa, a lg
que denominaban "ciforreq™, Solo pudieron llevar a cabo yn es
fudio con microscopia electrnica y aln incompleto en uno de
los 18 casos reporfades. (44), '

En base a tales estudios anatomopatolégicos establecieror,
el criterio que las células descamadas eran "neumeciios granulo
sos” o sea células de revesiimiento alveolar fipo i, Gaensler,

Klocke, Gould yools., (26, 30, 39) comprobaron casos en que
el cuadro histolégico se transformaba, avmentonds ef grado de
fibrosis en las paredes alveolares, y disminuyer.do el aspecio -
descamative. Ep fres casos de Paf-chef’sky y «ols., {54 con ne~
cropsias comprobarar desarroila de pulmon en panal Y ausencig
de descamacidn, Fn nueve de orce casas Parchefsky (54) [ye-
90 Gaensler y gols, ¢ 125) confirmaror Ig presencia de  cuerpos
de inclusidn en las célyias descamadas, las que proliferaban en
fas paredes alveciares. Los mismos aufores rebatian que ésie ba
Hozgo, representarg una efiologia virica, sino - que se frataba
de nucleolos alterados.

Gold y cols, , { 30} comprobaron infi fracién por linfoci=
tos e hisitocitos a nivel de varios organos; corazdr, tiroides,hi
gado, rifones, suprarrenales, festiculos, epididimo, parcreas,
elio no se ha visto en ningin ofro- caso de DIP,

Con inmunoﬂuorescencia Patchefsk, y cols., (55) obéerm

varor fuerte fincign en Os septos y enive las células descama-
das con anti=fibrindgeno ¥ ausencia de depdsitos de inmunoglo-
bulinas, - \ '

ESTUDIO CON MICROSCOPIO ELECTRONICO: -

Patchefsky ( 55) y Gaensier (26) sor. las ps"f!'néi’pu[&s E..nve:s;
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- » union enire las célylas hq sido visig,
" ‘Hgadores con. mi croscopias electronicas en casos de Naumonia gicamente sugestivas de

. os tejidos para digho ‘estudic han si
“Intersticial Descamativa. Los tejidos para digho estudio i 0 .
-iﬁf;:" ffidc;:'en ? 5% de fosfato glutaraldaido huferiztdo por dos células, sugieren Iq Posibilidad qye algunes pyeder; transformar
gof ‘5’5"‘ post fii"f;dos en fefradxido de osiio. Lus saccionas se em “ se a neumocitos granulares, [qg fiumerasas lisozimas
hora ¥ . LAk secaione : 10 _
‘bebenyen Epon y #ifen con uranil-acetaio y cifréio de plamo. -yl a pseudopodi

Estas células son morfol

macréfagos alveolares Y neumocitos fg

gociticos, lg Presencia de cyerpos lamelares rargs denifro de iqs

irregulares
a de g superficie, sugieren funcidn fogocitica

- También puede colocarse ig biopsi'ﬁj ar; %imide&d@ .‘}‘7’ “ 4
% frio o un pH de 7.4 y fijorse por ung e o ol iﬂe- .-
milfmeiro cibico er famafic, se lavan en bubfer firlo sody Iy ne

reconocidas como feumocitos granylares ¢ que contienen numerg

N después es post fijado en fei-méxfg’ag de @sfnio Qf ]%ﬂU: 05 cuerpos lame}qres libres ¥ microvellocidades de superficie,
cLe, y . los especimenes se deshidrytan con glegholes ~ estas células esign Fecostadas derifro de [gs espacios alveolares,
o una hora ofbeb‘ﬁdﬁs en EponR, Delgudas secciones se torian  ccasionaimente adyacentes ¢ fos macrdfagos alvealares Esirge
grqdado;ni)g in:ie vidrio, eon un Uiﬂqmiéwémmo marival de Fﬁl“f 1 turas densqgs filamentosas Iineares que fenian apariencia de fie
:f:B?g; i lis secci’@ne’s se colocan sobre [@mings de cobve, i*eﬁ_i[ ~ brina fueron encontradas diseminadas escasamenfei dentro def es
aas cory acetato de aranile y citrato de plomo luego examfqugs_ pacio alveolar, usvalmente adyacente g los macrofagas,
cor: un Phillips Em-200 (55), o bien can un RCA 4Aa' (26 li';q - o » e - =

fas secciones arbifrariamente seleccionados paia el esfudio El espacia infersticial o tejido Infersticial oparece  ede-
de Jos s uctural demosiréd minimas alteraciones con el microsco- matase con colageng aumentado focalmente, Mastocitas scasio
U!i’raesiﬁuc.ur& emfos alveolares mostraran engrosomienio mini nales pueden ser vistos dentro del intersticio, [qs celulas cop}
pio de UZ} Iizegsp acios alveolares égn ligera p!‘@fﬁ_fﬁﬁﬁﬁﬁdé lares endoteligles Pueden estar edematizadys y el citoplasma =
mo °,‘;U:’en el,- lares lineares y coleceiones foaaley de 68lules Puede conterer vesciculas, No se hq observads anomalfas ey
:j;;;ﬁcr;‘;e:e;'mdes, Los capilares mi‘GFWMQIQ& fa membrang copilar basal o endoielial,
.' —— nte se observd yra lave aiteracidn en ‘
cada Uglirgeeri::: Zf;lor:;ntes de la bo‘r‘!”em qit_?wef El ﬂP_g PRUEBAS DEF UNCIONAMIENTO PULMONAR:
cio alveolar contiene dos clases de célulgs meﬁ%?’ - _ _ ] . .
pas, la mayoria de eflas son célules g‘gn&s eon, ;\UGIOO _ 9'2;6 e .ans pruebas dé.furicnonam:eni'o Bulmonar'_en la Neumoniyg
El citoplasma contiene numerosos cuerpos Como ﬁwﬁr&i o nh\arshcral Descamativa no son especigfj’cas; Liebow y colso: =
densidad electrénica variable, ademds se han obsevado rorgs 9/ encontraron que Iqo ¢apacidad méximg (CM) y la ventilg=
cuerpos lamelares iniracifopidsmicos. ©1on volur

faria pulmonar mx; Ma son variables y pyeder, estar

| _ , en Iimites normales. La capacidad vital fyé alge baja y en of-
Las células de la superficie forman proyseciones Some sey 9unos pacientes no Lo evidencia de obstruccisn de las vy fas
ddpodos romos pero no mj crovellocidades y lo complajo interdi- Tespiratorias, |og rasgos mds constantes fueror, de desaturacisn,

gitacion del citopiasma, esid pre eatrg los céliday. Ningung -
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especialmente en el esfuerzo, el POy arterial, asi como la ca
pacidad de difusién de CO2 se enconird disminuido. El gradien
te de O alveclo-arterial fué reportado elevado. .

La expansion esta en los limifes altos de la  normalidad,
con variaciones de elevacion y disminucidn., No es tipico que
existan grandes variaciories en los volGmenes pulmonares.

La reducida distensibilidad de ios pulmories en laDIP, pue
de ser debida a la reduccién de la distensibilided alveolar o @
la reduccion en el nimero de fos alveolos ventilades. Anatémi-
camer.ite hay olgunos "soportes” para el segundo mecanismo; -
puesto que los pulmones afectados a menuds muesiran una paig=
iogica distribucion de la fibrosis con algunos alveolos relativa
menfe no afectados y ofros que estardn agregados sin  confener
gas. El numero de dlveslos funcionantes esta cansiderablemen-

te reducida. (25)

DATOS DE LABORATORIO:

Los datos de laboraioric son completamente inespecificos.
Podria decirse que la cifra de hemogiobina, en general, es mds
baja de los previsible, en comparacién a ofros procesos gue cur
sar: con insuficiencia respiratoria. En el case de Golberg ¥
col., (28) existia una policitemia de hasta 7,000,000 hematies
desde ocho afics anfes del diagndsiico. En alguros casos existe
anemia con cifras de hemogiobina inferiores a 12gr. (50). Leu-
cocitosis con desviacién a la izquierda se han comprobado  en
relacidr: a la severidad de los casos ( ).

Se ha visto persistentemente elevaciér de las LDH (30).

En escaso nimero de casos se ha hallado positividad del  factor
reumatoide, factor antinuclear o fendmeno LE y siempre acom-
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Pafiondo a casos con sinfomas aﬂiculares (12, 26).

5 Las investigaciones bacteriolégicas o viricas han sido ne=-
‘gativas cuando se han practicado. Cruzy col., (15) co n:o
-fon células con grénulos PAS positivos en los es;;ufos de smpm -
Clenfe. Se ignora el valor diagnéstico que pueda terer Coer
es r?comendcsbie esta investigacidn en pacientes en é . 5"”9
nostico diferencial se incluya la DIP, Los cultivos d:'y: oto
sor: negativos para bacterias, hongos o bacilos BK (46 ;;)UM

- (46, 52),

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

,, Las entidades cor: las cuales se debe diferenciar la Ney-
monia lnferificicl Descamativa (DIP) incluyen: 1) bi“u’us fOreu
de Neumonia Intesticial ; 2) Hemosiderosis primaria pulmcvﬁmc‘$
3) Granuloma Eosingfilo del pulmon; 4) Proteinosic Alvealarari

. ;.:JS Ul #imas fres enfermedades son de particylar inferés; ya
q les an caracterizadas por proliferacidn de grandes célylas
€n algunos aspectos similar ol D|P., En fodas estas condici ‘
existe un desarrollo compleic de signos y sinfomas princip ;OH&F
te relacionados ¢ ifusio nfren

on-una mala difusién d n
el s , € gases. Se encuentran.
ast mismo diferencias clfnjcas y radiolégicas.

1.~ OTRAS FORMAS DE NEUMONIA INTERSTICIAL:

El tipo “Usual " de fibrosis infersticial, ajn de éorto-dura

bios i ici ' ¢
$ tntersticiales menores. Lqs celulas descamadas - semefan a

lo 5 i
s macrofago.s al ser examinados por microscopio. Hay necro-
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sis 0 exudado en el parenquima, fibrina intraalveclar, membra-
nas hialinas (5, 32, 44) las cuales estan ausentes en el DIP,

Esta forma Usual de la Neumonia infersticial representa el
final comir: de la accidn de algunos agentes conocidos (31) en
estadios tempranos puede producir la lesion que es diferente al

DiP.

Fisioldgicamente no hay diferencia significativa con laca
pacidad de difusién, en la neumonia Usual hay més  dificultad
al ejercicio en que P (A-0)O2 es significativamente mayor, PYC
fué visto siempre en igual frecuencia.

Los halblazgos radiclogicos mas frecuentes consisten en: o
pacidades lineales o irregulares y pulmones mdas pequehios fueron
mas comunes que la DIP.

Neumonia Intersticial No Usual: es de curse rdpido, la muerte
sucede en pocos meses, Histoldgicamente hay fibrosis irregular,
proliferacidr de monorucleares y células alveolares. Er: los es
tadios tempranos hay necrosis, membraras hialinas y fibrina. Al
gunas se relacionan a neumonias viricas, a microplasma, a qui-
micas o a procesos granulomaiosos. Otros autores la relacionan
con enfermedades del coldgeno y obstrucciones venosas pulmo=
nores. Se ha reportado ircidencia familiar. (1),

2.  HEMOSIDEROSIS IDIOPATICA:
En lo Hemosiderosis pulmonar primaria hay una prolifera-

cibn de las células lineares del alveolo (64) con acumulacion
de grandes células que contienen gruesas concentraciones de he

mosiderosis (7) pero son comunes en el DIP, granulos PAS posiﬁ :

vos se encuentran en ambas condiciones. La Hemosiderosis es
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irregular y a menudo granular, el Pigmento café visio en el DIP

pue'de ser facilmente confundido, cor hemosiderosis au y t

tefiido del hierro no hallg hecho, este error se ha r ;?jze ;

c!':as veces. En la hemosiderosis el tejido eldastico F;efrede serm:"’-

fiids con hierro, cambios que no se han observado en el DiP I§
: ;

cual difiere grandemente d i
r te de la pigmentacién i
lar de la Hemosiderosis. o ™ gronular e frregu-

. |Lc: hemorragia alveslar ocurre g menudo en la Hemoside-
rosis alveolar pero no ha sido enconfrada en el DIP

. o a* - a2
o En losb l?stodios tardios la fibrosis puede ser exfensa e irre
i u ~ -U’ - - iy )
g ; cor.do Iteracidn de algunos espacios aéreos. Células gie
o ISy qsti i .
g ntes rodean masas de elastica con hierrg incrustado y algunas
§ces Eueden fener Hemosidering, En algunos pacientes lg he~-
morragia alveslar y la Hemosiderasis o sids asociada con Gl
merulorefritis, fambién [ it ; ),
me itis, ten llamada Sindrome de Good Pastyre (9)
814 asociacion no ha sido vista en el DIP, ’

SuclmeC:as:?cmenfe Pacientes con Hemosiderosis Idiopatica y-
- _ .

suc En ,I.zenen hemoptisis y una anemia profunda v refracta-

e ( 65)n dEgun!gsD fﬁ)ses puede haber conteas normales, eritvocits

). Ene raramente hay he isi todios

5 nemoptisis, Fn | fudi

e . y » Enlos  estudios

Lle'bow (47) !d?s Pacientes fenion conteo de gldbulos 1o} 05

normales en sus limites altos y ain policitemias, '
Tant i i

e nio el D!P como’la Hemosiderosis esencial suelen res-

ponder a la adminisfracidn de esteroides cor Ias 1

a e R emiSiGne' .
minycion de los infiltrados a los rayos X sy dis

PROTEINOSIS ALVEOLAR:

Hay alguna similitud entre proteirosis alveolar y DIP, par
r
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ticularmente en la proliferacion litoral y descamacién de gran~
des célulos alveolares. Er la proteinosis alveolar las célylas
proliferativas se han identificado como neumocitos granulares,
por el microscopio elecirénics, lo cual ha sido visto también
en el DIP. Asi mismo exister cambios grasos masivos y necrosis
de las células, proboblemente el defecto sea un fallo en los me
canismoes para remover las células myertas. Més tarde la activa
proliferacién parece aumentarse con la pérdida de céiulas. Las
acumulaciones linfoideas periféricas pequefias se encuentrar en
ambas enfermedades. Las lesiones de la proteinosis afveolar
tienden a tener una concentracién peribiliar, en contraste con
la predominancia basilar periférica del DIP. (40).

4. GRANULOMA EOSINOFILO:

En el Granuloma Eosinéfilo del pulmén (histiositosis X )
hay una extensiva proliferacién de grandes céiulas manonuclea
res, pero la mayor parte de la proliferacidn estd definitivamen=
te en el fefidoe intersticial del pulmdn en contraste con el DIP.
La mitosis puede ser diterente, especiclmente en la forma pro=
gresiva enconirada en los nifies. El principal proceso en la for
ma mas limitada puede consistir en nédulos de tefido fibroso den
so. Por el otro lado la cavitacién puede ocurrir con excesive o
panalamiento. Aln en este cambic, el cual tiene iugar por fa
desintegracion demasas de células proliferadas, puede apare-
cer fibroso y el proceso no puede ser reconocido facilmente co-
mo granuloma oesinofile. Clinicamente el neumoférax esponté
neo es una complicacién coman y peligrosa del granuloma - eost
nofilo, el cual no ha sido observado en el DIP. {(4). -

CURSO CLINICO:

De los 18 casos de Liebow y cols., sélo uno habfa falle-
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cido en el momento de lu publicacin (46); 13 de ellos pudie -

for ser seguidos durante 2 afios y nueve of menos durante 42 me

ses; fos autores deducian que &sta entidad tenfo un menor pro-
-nostico que iaqiﬂ? y una mejor respuesta o fos estercides, trata
miento que hobid recibids varios de ellos., -

Enfre los 12 enfermos de Gaensler v cols. , {25} 6 fueron
seguidos enfre nueve y diez afios, de los cuafes sola yro falle-
ci3 de Tromboembol ismo pulmonar, v ademos en un momento en
que la enfermedad estaba estaciororia: unc de ellas habia con
seguido una curacidn fofols dos estobar, estghil Tzodos desde el
punto de vista clivico y radiciégics, o més sufifa empeorg=
miento progresivo. FEnire otros sels pacientes que habion reci-
bit‘i@ dosis altas de corticosteraides 130 o 80 mgr. de Predriso—
na), 5 habian evolucionads o ura mejoria clinica notable, aun-

‘que radicldgicamente persistian imagenes patoldgicas, Los ay
tores pudieror, observar recaidas con la suprecion de los corfico
estercides v varios precisaror; dosis de marfenimiento. B

En la experiencia de Patchefsky (54) el prondstico serfq

menos favorable. Entre los 14 casos, fres habian foifecido de .

insuficiencia respiratoria Yy un cuarty estaba afecto de gran in=
validez. Ofros cuatro kabiar: fallecida de enfermedades inte-
rrecurrentes (dos de infarto de miocardio, uno de perforacién
de Diverticulitis y uno de glioma portino), Otros seis pacien=
tes mejoraron significativamente, con aparente curacion en uno

de ellos. También observaron recaidas cor Ia retivada de cor—
ficosferoides, '

] Enh’e_ el resto de casos publicados en fa | iteratura es difi-
cil poder deducir con seguridad cual fué fa evolucidn o largo -

Plazo, por no haberse efectyads un seguimiento compleio,

T ' .
Los casos que de una forma rapida evolucionaron a la myer
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te, a pesar de la administracion de corticosteraides, son esco~
sos {1, 30).

 Algunos afros casos cuya gravedad iniciol era pafente e-
volucionaron faverablemente (2, 8Y, 57, Les curaciones clini
cas y radiclgicas fueron eccasisimas. Los casos del DiP local?
sados e interveridos quirirgicomente evolucioraror. hacia la c‘g_
cocion total, (21, &l1s ]

TRATAMIENTO:

E{ trofamiento mas comyrmente usado ha sido el cortices-
iergides. No existe unad pouta ar.iversalmente gritizada, aure
que la conducta es emplear dosis olfos de Predrisona, er refa-

ciér o la gravedad (1 a dos mgrs. /kilo de peso; y disminuaion

progresiva cor: la mejoria clinica o radiolégica, hasta infentar.

fa completa sopresids; can vigilancio de posibles recaidas:

Bates {6) utilizaron ademas Ciclofosfamida, y Patchefsky
(54) afiadieror: iambién farmacos inmunosupresores {imgran, Leu-
iceran o Clorambucil) con buenas resyl tados solamente en un pa
ciente,

El iratamiento quirdrgico debe tenerse presente en fas foc
mas localizadas, o la vez que asegia el diagnostico {46 Solo
e un caso se empled lavados bronquicles con fines terapéuticos
(33) |
LI

Lg efectividad de los corticosteroides 1o estd basada ew
nirgn estudio de doble ciego, € incluso podria recordarse que
algunos pacientes cor: Neumonfa Intersticial Descametiva que
no recibieron corticostercides, remitieror. er forma espontg=
nea. (51).
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CUADRO No. 1  DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE DIP{ )
AR ROTEINOSIS| HEMOSIDERQ | Gronuloma | Neumonia in-
CAMBIOS DiP PROTE OSIDERQ, ) Grar
: ! ALVEOLAR PRIMARIA - Easindfile tersticial
: ; § Ui Ter ]
Membranas Hialiras 0 0 0 0 Lf"iol
- — ]
o Minima + + + P 9
Fibrosis o . ] e . P ;
_ Intersticial rarg crénice cronica | cronica focp!
Destrnecion Panal de abejas + | 0 - R o B ¢ S i
e . o | - ‘
Exvdado {tipo) Neumocifos | Necrmocitos Neumocitas Histiocitos | Variable
' ‘ o Granglares Craniular Fagociticos
Heémosiderosis + R -+ - 0=+ 0 -+
| - . ‘ . intersticial
{ 5Pt ; - i ; ferstici ,.
Exud__udo (_:I,n_ao) lnrruqlveolar Intraalveolar | Iniraciveolar | Intersiicial intraciveolas
Necrosis ‘ ‘ 0 ‘ it 0 e b 0 = ++
F. H é e
Folfculas Linfoides o+t 0 = =+ | 0 O = At 0 - +
Proliferacion !\}'k}scuiar e 0 0 = + 0 + o et
Proliferacion Epitelial + ook 0 0 = + 0 - + o=
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DESCRIPCION DE LOS CASOS ENCONTRADOS

CASO NUMERO 1

Paciente 45 afios, sexo femenino, ama de casa, ladina,
casada, alfabeta, originaria de Palencia, vesidente en lo capi-
fclo'

Ingress en Abril de 1972 ql Rospital General San Juar; de
Dios, con historia de 7 dfas de evelucion de tos productiva, es-
puto amarifiento mucoso, fiebre no cuyantificada por  terméme=
tro, cefalea y malestar generol: asimismo refiere, crisis de cig
nasis y disnea progresiva, Refiere Bronquitis crénica, fratada
‘con agentes artimicrobianos, sin alivio.

Tres ingresos previos en el términe de 1 afio, con diagnés
tico de egreso: A) Hiperfensidn Arterial, Epistaxis secundaria;
B) Edema Agudo dei Pulmdn, Insuficiencia Cardiaca Congesti-
va; C) Bronconeumonia crérica, Insuficiencia Cardiaeq Cori-
gestiva. Fué tratada en varias opartunidades con Lanicor y La
SiX. .

Al exomen de ingreso, 39.9°, FC 120 x!, FR 36 x', PVC
15 cc de agua. Mal esfado general, con dificultad respirato=
ria, taquipnea y cianosis, no soporta decibito. Taquicardig. Es

ferfores subcrepitantes en ambas bases.,

La radiografia de Térax inicial: "Poca visualizacién de
fa silyeta cardiaca por irfiltrado de apariencia granular difysa ®,
Sugestivos de congestidn pulmorar y de infiltrado broniconeums-
nico bilateral. ECG mostd crecimiento de cavidades derechas
y de auricula izquierda.
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Cultivos de esputo negatives para BK, hongos obacterias,
Hematolegia con sedimentacidn aumentada, eosinofilia, segmen
todos y linfocitos aumenitados. Sodic baje y Potasio leve aumen
te. Orina acida, con vestigios leves de albimina, urcfos amor
fos; urea y creatinina, asi como glucosa son normales; Reserva
alealino COy: 46 mgs. % - 20,6 mEq/1.

Los resultados de las pruebas de funcionamiento pulmenar
mosiraron marcada dismisucidr: en la Copacidad Vital y sus sub
divisiones. El voiumen espiratoric forzado fué normal. La Ca-
pacidad respiraioria maxima esiaba disminufde como consecuen
cia de la disminucidn de la Capacidad Vital, Is que indica uno
reserva pulmonar inadecuada.

Los gases arteriales mostraron hipoxemia con ligera hiper
ventilacion, PH normal, indicands hiperventilacién cronica con
uno compensacian renal. Se concluyd que la paciente presenta
ba enfermedad restrictiva severa, Capacidad Respiratoria  dis=
minuida, hipoxemia y alcalosis respiratoria compensada.

En sala de operaciones se practicé biopsia pulmonar abier
ta con incision en 6to. espacio intercostal izquierdo. Sin com
plicaciones. El diagnéstico se kizo por hisiopatelogia.

El informe de biopsia: "Lumen de los alveslos ocupado por
material baséfilo, de aspects granular, en e! interior del’ cyal
se encuentran dos tipos de células: unas se hallan caracteriza—
das por presentar ur: citpolasma cori pigmento color café oscuro
y las otras son redondas poliédricas y de cifoplasma baséfilo. En
los ductos alveolares de algunos bronquiolos, se observan his-
tiocitos de tipo espumoso. Las paredes alveolares engrosadas,
con infiltrado inflamatorio de tipo linfopiasmacitaric ",

Se inicid tratamiento con Prednisona (60 mgs, diarios) Ra
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yos X de control mostraron mejoria notoble; clinicomenie per-
sisten los estertores, pero no 1 oy dificoltad respirgioria, o pa~
ciente permanece afebril, sin cianosis.

Debido a su buena evolucion se decide bojar in %is -.de
Prednisona progresivamente, reapareciends los stnfomos que de
suipdrecen al aumentar lu dosis, Luegs de tres meses de Eﬁosp-iz
talizacién se le egresu clfnicamenie mejorada

‘ : nicame: con  Prednisony
30 mgs/24 hrs. y Lasix 40 mgs.,/ 24 bs,

- Se sigue por Consulia Externa bajando pregresivamente fa
dosis hasta 20 ngs/ 24 hee, sin empeorar & coadro, Eni973 {un
afio después), lo paciente decide sispender el m&qmién%@ pi‘eu
senfando recaida. Desde ese affo hasta 1978, la paciente  ha
;B’I;];;ﬁ'escltb seis veces mas, por supensidn propia del plen  ten

eutico. .

En 1975 se le diagrostica Claucome bilareral por esheroi~
des, actuqlmeni'e esta conirolada con fratemiento de sosten 10
mgs. ol dia, por Neumdlogo en la Consulig Externa.

CASO NUMERO 2

Paciente 37 affos, sexo femerino, cusada, lod
I - - y na, oma de
casa, originaria de la Copival yresidey;!e en Santa Loci g
malguapa, Escuintla, o Locte ora

ngress referida del Hopital San Vicente ol Departamen

to de Obstetricia del Hospital Roosevelt, por preseniar -ﬁﬁimi o
de parto de 1 diy de evolucidn, con embarazo de 27 semanas

de 'U;_R,
| Recl:ui'du &n ef Hospiial Scm Vii:entepor tos pams!simﬁ*e con |

A




. ' 1l. Por sombra sospechosa se e
expecioracion y malesiar general. Por sornpbz;: sos%iﬁc;i::sde e
u Haik, terpi [« )
i6 tratamiento con Hain, PAS y esterpiomicin de
1o frafamienta con H v * I el ot
:ed tratada con Lanicor y Furosemide. Examenes aercfi.ogscoi:j
gakivo. Baciloscopias negativas, Culfives BK ﬂegui’fvosj n
o it ‘ ‘s FR 24 x°. Leve ingurgita-
gresoafebril, PA 120/80, PR 90 xd, i 4 .,m Leve Ingurgita-
i i ; ralizada, luce co
T P %iin?;déae reo} Corazér: ritmico, sin so-
P pr J U en vidri loj - ri et r Sin so-
o, Compos pul isminucion de la expansion ford
Yas ares con disminucion de la expan fora
los. Campoes pulmoriares con. : pansion ford
5 bilaterai, pectoriioguia dfona er ambos puim;ones,,hop '
bérico or. cam imonar izquierds, estertores subcrepitantes—
barico en campo puimor - ’ res s i ;
i 5 romegalia
i i as marcados en fas bases, Hepa |
difusos, siendo mas mar ! o
ems gai@ el reborde costal derecho. Utero palpable 21
- arriba del pubis, foco fetal 140,

| ipi §ir
En el Hospital presenta parte precipitado en lo c;:m; ri@r;
complicaciones, a las ires horas de hc:bez; mgfesggoé d:‘]ﬁé c;: &e
te pr fa di marcada v agitacidr; cor PVC.
mente presenfa disnea ada y agfic por, TV~ de 12
agua, por lo que se e adminisiva Digital, dwrergcq y Og
; poi

ECG mostrd toquicardia sinusal de E?Q g:, cc; 7hi§errio=
fio auriculor y veniricelor derecha. ﬁemglobi::na ;a dg sy
con 12,500 glébulos blancos, y aumento de polisegment

La paciente se iroslada o Uﬁ‘ieniudat‘ie ?rofm;ugl;&m az.'i!eﬂ:j;m
vo, alli persiste afebril pero sin voriacion a sus ;a mec . ifié :
-moiaures; Aument$ la hepuiomequl ia {7 cms.}y ? e e
13 cc de agua. Diez dias despues de su ?ngps;c; a K ) [ efeba
en 5.9 sin evidencia de sangrado. Las E‘rotgm? esral W5
5.8 (3 grs. de Albimina y 2.8 de Globulinasj, Se suspen

- 2~
digitalizacion.

20 di’és posi=ingreso, la paciente deswroll_é efeu;o qe -
miembros inferiores, pulso radial 126 x', con exivasfstoles y ga

lope; la PVC subia pavlatinamente hasta 26 cc de ages, la dis

liza musculos secyndarios para respirar,
tes bilaterafes, grero aumentado de tam

Pruebas serolégicas normales,
‘vas, Se efectia biopsia pulmo

_nes, sin complicaciones, enconfrando pylmdn
do.

nea y fos progresaban por lo cyal fué digitalizada nuevameriie,
Glicemia, Ureq y creatining normales.
vos. Recibe una transfusidn de células r
dro disneico y de jos presistic.
" Progresivamente, falleciendo ol

mes de sy ingresa. E| diagnés
tico se hizo por necropsia,

La autopsia demosirg: "Corazén aumeniado con hiperfro-
fia de ventriculo dereche, Pulmones aumentados de peso. Higa
do congesiionado Y aumentads de tamafio, Aj microscopio, se
vid engrosamiento de los espacios alvesiare
nucleares, presencia de material bassfilo qu
La estruciyrg puimarna
da. Sy muerte se atribuyd o Insuficienciq
a cor pulmonale.

r estabo  conserva-
cardiaca  secyndaria

CASO NUMERO 3.

Pacienfe de 29 afigs, sexo femenino,
residente en esiq capital, lading y de o
56 al deparfamento de Medicin
de Dios, con historia de 1 afis

va y cianosis. Asociadg ariore
cedenftes,

asada, originaria y
ficios domésticas, Ingre
a del Hospital General San Juan
de evolucién de disneg progresi=
xia y malestar genergl, No anie

Al examen fisico, disneica, ciandfica, taquicardica, yii

esterfores subcrepitar—
affo, . feto vivo.

Rayos X de térax: fibrosis intersticial difysa bj lateral,
Baciloscopias de espufo negafi-
riar abierfa en Sala de - Operacio
izquierdo retrai=

Baciloscopias negati=
ojas empacadas, i Cua
El estads general se deteriors




Se tomd material de pulmén izquierdo (basal). Patologic
reporté- "Engrosamiento de tabiques alveclares, por infiltra-
cidén de células mononucleares, dentro de las cuales se identifi~
can uno que ofro linfocito, histiocito y células plasmaticas. En
ofras dreas las paredes alveolares engrosadas por fibrosis. El lu
men de los alveolos se halla ocupado por un material baséfilo,
que contienen en su inferior abundantes células de tipo histio-
citario, descamativas, que en algunas dreas son marcadamente
abundantes. FEl material baséfilo se encuentra ademas en los -
bronquicles y conductos alveolares.,

Se inicid trafamiento con Prednisona 40 mgs./24 horas, ha

biéndose planteado la posibilidad de Aborto Terapéutice, por
embarazo de 12 semanas.

La paciente evoluciond mal, con crisis ciandticas seve-
ras, y a pesar de fratamiento fallece al mes de su ingreso, con
Insuficiencia respirotoria y cardioca severas.

CASQO NUMERO 4
Paciente de 1 afio 6 meses, sexo femenino, ~lngresa al

Departamento de Pediatric del Hospital General del 1G5S -
(1974), por problema pulmonar crénico.

Se efectus biopsia pulmonar abierta, que hizo el diagnds

tico, Lomentablemente toda la papeleria de esfe caso se en—
cuentra exiraviada, haciendo imposible la revision del caso. Es
ta paciente se localiza en el archivo de Biopsias pulmonares del
Depto. de Patologia del Hospital General |GSS.
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_ RESULTADOS ¥ DISCUSION .

. . o [ -3 i - o

Se enconiraron cuaito casos con diagnastico deb{ef{momq
Descamativa indersticial, de fos cuales en dos el diagndstico se
cbtuve por recropsio v en dos por biopsia pulmonar.

En 1971, se diagnasticé ur case en ef Hospital Roosevelt,
1972 en Hospital Gereral San Juan de Diosq 1974 o¥ro caso en
el Hospital General Sav juar de Dies y el Oltimo en.  Pediafria
del Hospital General del 1GSS.

1o edad de los pacientes ascila enire: ¥ afio &6 meses vy
45 afios. Todo: los pacientes son femeniros. Tres de. eﬂlai de
oficios domésticos., Dot paciertes esfaban embarazadas. Nirgu
na renja antecedentes de exposicisn ambiental,

Las manifestaciones clivicas en los tres casos:  fas praduc
siva con esputo mucoso, disnea progresiva y Canosis, EUC e!‘@E!;
fos sintomas predominantes, asociardose anOTexid y Qsteria. 4
iiempo de evolucidrn de los sintomas vario desde un afio hesta 4
mesas. ’

El cuadre clirico fué igual a los previamente zfe?qrfados
por Liebow €7 ol er 1965, Gaensler et al en 1966 ¥ ?@?;hefsky
en 1974. Lo ertertores pulmonares, el engrosamienta ‘de fos de
dos er. 2 de ires pacientes y crisis ciondticas rambid, fueron ve
poriados .

La apariencio radicldgica en los Hres casos fué similer,
encontrandose infilirade y densidad gﬁ‘d!‘}tﬂiq?’ d:!-fus:m en G@qs buﬂs.es'
pulmerares. Las posibilidades de diagndstico z'cdzroio;ga:co:u in-
cluian congestidn pulmonar, infilivado bronconeumdnico brllic&tg
ral brorquiecrasias basales con fibrosis y sospecka de T8 pulme-
nar.

36

En la histopatologia de-nuestros pacientes enconframos en

grosamiento de los tabiques alveolares, por infiliracién de los =

mismos con mononucleares. El lumen de los alveolos se encon-
trd scupado por material baséfilo que contiene celylas de tipo
~histiocitario descamativas.

Los corticosteroides fueron empleados en dos pacierntes.
De las cyales una ain vive, Dos pacientes murieron de insyfi-
ciencia respiratoria agudo y cor pulmonale. La paciente que
ain vive, presenta recurrencias de los sintomas al suspender de
"motu propio” la medicacidn.
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10.-

CONCLUSIONES:

De la revisior: efectuada en los protocolos de autopsia y
biopsias pulmonares, en los Hospitales General San Juar
de Dios, Roosevelt y General del iGSS a parfir de 1965,
encontramos cuatro casos de Neumonia Descamaiive  in=
fersticial,

De fos 4 cuatros, tres eran adulios, uno de 1 afio 6 meses.
Los euairo casos fueron del sexo femenirg.

La pacienfe de moyor edad fué de 45 afos; la de menor
edad | afis y seis meses.

Dos de las cuatre pacientes estabar, embarazadas.

Las manifestaciones clinicos fueron iguales a las reporia=
das en la liferatura universal. .

La apariencia radiclégica fué patolégica en todos los ca-
508,

Solo en un caso el diagndstico se hizo por estudio necrdp
sico.

El tratamients con corticostercides se empleo en dos pa-
cientes, observandose mejoria clinica en una de eflas.

De los tres pacientes con papelerfa, una se encuentra vi

va, las otras dos evolucionaron o la muerte en forma ra

pida.

38

1.-

RECOMENDACIONES:

Q{ue er fodo proceso infilirative pulmorar cuya etiolo-
g'a no se hayo determinado, se efecide lo biopsia pulmo
0¥, ya que es la Gnica forma de Ilegar af diagndstico
precisa. ' '

Insistic a nivel hospitafario, Ia adquisicién de agujas de
biopsia puimonar para el esiudie de pacientes con indi-
vacion, considerando sy gran utilidad er el diagnasti-
<o, '
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