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Introducción

La neumonía intersticial aguda, o síndrome de Ham-
man-Rich, es una forma poco frecuente de daño pulmo-
nar agudo1. Se desarrolla súbitamente, en días o sema-
nas, y afecta en general a sujetos previamente sanos2.
Su patrón histopatológico tiene como principal caracte-
rística la existencia de un daño alveolar difuso3. La ma-
yoría de los pacientes que tienen esta enfermedad desa-
rrollan una insuficiencia respiratoria y su mortalidad es
elevada. El tratamiento principal está determinado por
la aplicación de medidas de soporte, requiriéndose a
menudo la instauración de ventilación mecánica. Sin
embargo, no está claro que el tratamiento corticoide sea
eficaz4.

En este artículo se presenta el caso de un enfermo
que cumplía con las características clínicas y anatomo-
patológicas correspondientes a este síndrome. Su prin-

cipal aportación, en comparación con otros trabajos, es
la buena evolución clínica que siguió el paciente y la
aparente respuesta a la terapia corticoidea.

Observación clínica

Varón de 65 años, fumador de 10 cigarrillos al día, sin clí-
nica respiratoria previa, y con un único episodio de fibrilación
auricular paroxística sin cardiopatía asociada, como únicos
antecedentes de interés. Acudió a urgencias el día de su ingre-
so por un cuadro de una semana de evolución de disnea pro-
gresivamente creciente, fiebre (hasta 39 °C), mialgias y tos
con expectoración amarillenta. A su llegada al hospital pre-
sentaba taquipnea y signos de aumento del trabajo respirato-
rio. En la radiografía de tórax se evidenciaron infiltrados
alveolares bilaterales sin cardiomegalia. El electrocardiogra-
ma demostró una fibrilación auricular con respuesta ventricu-
lar rápida (170 lat/min). En la analítica sanguínea destacó la
existencia de leucocitosis (11.400 células/µl), hiponatremia
(132 mEq/l), elevación de creatinina (1,4 mg/dl) e hipergluce-
mia (519 mg/dl). En la gasometría arterial basal se observó
una hipoxemia grave (PO2 43 mmHg). Ante la gravedad del
proceso, el paciente fue ingresado inicialmente en la unidad
de cuidados intensivos. Allí se inició tratamiento con oxige-
noterapia, antibióticos (ceftriaxona y eritromicina), furosemi-
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da y amiodarona por vía intravenosa, sin que precisara cone-
xión a ventilación mecánica. Con dicho tratamiento se estabi-
lizó clínicamente, por lo que se trasladó a los dos días a la
sala de neumología. Desde entonces, se mantuvo en una situa-
ción clínica estable, aunque con persistencia de la insuficien-
cia respiratoria grave, que precisaba la aplicación de flujos
elevados de oxígeno para mantener saturaciones por encima
del 90% (ventimask al 50% con reservorio), no apreciándose
cambios en las radiografías de tórax de control.

Durante su estancia en la planta de hospitalización se le re-
alizó una tomografía computarizada (TC) torácica, que de-
mostró la existencia de infiltrados alveolares difusos, parchea-
dos, de predominio en los campos pulmonares posteriores e
inferiores, que se manifestaban como opacidades densas y
como áreas de “vidrio deslustrado”. También se realizó un
ecocardiograma, en el que se observó una función sistólica
global conservada, no evidenciándose cardiopatía estructural.
Todos los resultados de los estudio microbiológicos realiza-
dos (hemocultivos, urocultivos, lavado broncoalveolar) fue-
ron negativos, así como las serologías para neumonías atípi-
cas.

A los 19 días de haber comenzado el cuadro, ante la ausen-
cia de mejoría, se suspendió la terapia antibiótica y diurética y
se inició tratamiento con metilprednisolona (dosis iniciales de
1 mg/kg peso/día durante 20 días, con reducción progresiva
en las siguientes semanas). A los 5 días de iniciarse el trata-
miento corticoide se realizó una biopsia pulmonar abierta por
toracotomía. El resultado anatomopatológico fue consistente
con un daño alveolar difuso en fase de organización. Se ob-
servaron espacios aéreos de tamaños variables, con un inters-
ticio ensanchado, poco celular, de tipo fibrótico y con presen-
cia ocasional de un infiltrado inflamatorio fundamentalmente
agudo, con ocasionales histiocitos y con escaso componente
de tipo fibroblástico; espacios aéreos revestidos por neumoci-
tos hiperplásicos, en ocasiones con atipia y en algunos de los
mismos con material fibrinoide adherido; luz con frecuentes
histiocitos espumosos, algunos multinucleados, con imágenes
de fagocitosis de material eosinofílico intracitoplasmático,
probablemente en relación con membranas hialinas residua-
les; vasos engrosados, con ocasionales trombos fibrinoides
parcialmente organizados en arterias de pequeño calibre (figs.
1 y 2).

A partir del inicio del tratamiento corticoide el enfermo
presentó una evolución favorable, tanto clínica como gasomé-
trica. Radiológicamente, se mantuvo la presencia de infiltra-
dos pulmonares bilaterales, apreciándose en el último control

efectuado un patrón de fibrosis pulmonar difusa. A los 46 días
del ingreso, ante la situación de estabilidad clínica del pacien-
te, se decidió el alta hospitalaria, con oxigenoterapia con ga-
fas nasales a 2 l/min y prednisona oral en pauta descendente.
Posteriormente, el paciente fue revisado de forma periódica
en la consulta externa del hospital. En la actualidad, tras un
año de evolución, se encuentra en una buena situación clínica,
con disnea para moderados esfuerzos y sin dependencia actual
de oxigenoterapia.

Discusión

El caso presentado se ajusta perfectamente a todas
las descripciones clínicas, a los hallazgos radiológicos
y a las características histológicas que se observan en
el síndrome de Hamman-Rich4-6. Este cuadro puede
afectar a pacientes de ambos sexos, más frecuentemen-
te por encima de los 40 años de edad. Clínicamente se
caracteriza por un inicio agudo (1-3 semanas), con fie-
bre, tos, esputo mucopurulento y disnea progresiva,
con rápido desarrollo de una insuficiencia respiratoria
aguda4. Las características radiológicas son similares a
las de los pacientes con un síndrome de distrés respira-
torio del adulto (SDRA)7. En la radiografía de tórax
suelen observarse opacidades difusas bilaterales. La
TC torácica es una técnica más sensible. En ella se evi-
dencian, de forma característica, áreas parcheadas bila-
terales de atenuación “en vidrio deslustrado” que, en
ocasiones, se acompañan de zonas de consolidación del
espacio aéreo4,6.

El hallazgo anatomopatológico más importante de
este proceso es el daño alveolar agudo. Su forma de
presentación varía según el período en el que se encuen-
tra la enfermedad. Clásicamente, se ha diferenciado una
fase aguda o exudativa (primera semana) de otra proli-
ferativa u organizativa (a partir de la segunda semana).
La primera se caracteriza por la existencia de edema,
formación de membranas hialinas e inflamación aguda
intersticial. En la segunda suele demostrarse prolifera-
ción de fibroblastos dentro del intersticio y de los espa-
cios alveolares, hiperplasia de los neumocitos tipo 2 y
atipia nuclear. Pueden encontrarse también restos de
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Fig. 1. Hiperplasia de neumocitos tipo 2. Engrosamiento notable del sep-
to, de predominio fibroso (HE, ×200).

Fig. 2. Trombo parcialmente organizado en un vaso intersticial (HE, ×100).



membranas hialinas dentro de los espacios alveolares,
trombos en pequeñas arterias pulmonares y metaplasia
escamosa del epitelio bronquial5,8-10. Todos los hallaz-
gos de esta última fase se encontraron en nuestro pa-
ciente.

La investigación clínica inicial en este caso se orien-
tó hacia un cuadro de SDRA idiopático. Dentro del
diagnóstico diferencial, se investigaron los síndromes
de hemorragia alveolar difusa, la neumonía aguda eosi-
nofílica, la bronquiolitis obliterante con neumonía or-
ganizada, las vasculitis y otras formas de neumonías
agudas intersticiales idiopáticas, como son la neumonía
intersticial usual, la neumonía intersticial descamativa
y la neumonía intersticial no específica. La biopsia pul-
monar realizada a nuestro enfermo demostró la existen-
cia de los hallazgos característicos de la neumonía in-
tersticial aguda.

El pronóstico de este síndrome generalmente es omi-
nioso, con una mortalidad superior al 60% dentro de los
primeros 6 meses. Sin embargo, los pacientes que so-
breviven presentan una recuperación muy importante de
la función pulmonar y no suelen tener recurrencia de la
enfermedad2,4,5. En cuanto al tratamiento, se ha discuti-
do ampliamente la eficacia de la terapia corticoidea. Al-
gunos autores han resaltado la importancia del trata-
miento temprano con estos fármacos11, que pueden
producir una mejoría similar a la observada en algunos
casos de SDRA12-14. En nuestro caso, se pudo constatar
una mejoría progresiva del paciente a partir del inicio
del tratamiento esteroide.
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