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Se presenta el caso de una paciente de 70 afios con
antecedentes de insuficiencia renal crénica, que pre-
senta un cuadro de hemorragia pulmonar difusa con
hemoptisis franca, disnea aguda, hipoxemia, anemia e
infiltrados alveolares en la radiografia de térax. No
pudiendo diagnosticarse por métodos incruentos, fue
precisa la realizacién de toracotomia y biopsia pulmo-
nar. Los hallazgos anatomopatoldgicos fueron compa-
tibles con granulomatosis broncocéntrica con aspergi-
llosis asociada.
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Diffuse alveolar haemorrhage in
bronchocentric granulomatosis with associated
aspergillosis

We report a 70 years old female patient with an history
of chronic renal failure who presented diffuse alveolar
haemorrhage with gross hemoptysis, acute dyspnea,
hypoxemia, anemia, and alveolar infiltrates on the chest
roentgenogram. Since it was not possible to establish the
diagnosis by non-invasive means, thoracotomy and lung
biopsy were required. Pathological findings were consis-
tent with bronchocentric granulomatosis with associated
aspergillosis.

Introduccion

La granulomatosis broncocéntrica es una rara
entidad anatomopatolégica, descrita por Liebow
en 1973, caracterizada por una reaccién granu-
lomatosa necrotizante, circunscrita a la luz de pe-
quefios y grandes bronquios, que puede asociarse
con frecuencia al aspergillus?. No se ha descrito
hasta la fecha hemorragia pulmonar difusa en di-
cha entidad, como en el caso que publicamos a
continuacion.

Observacion clinica

Se trata de una mujer de 70 afios, con antecedentes persona-
les de infecciones urinarias de repeticién desde su juventud, c6-
lico nefritico expulsivo 20 afios antes, cifras de urea elevadas en
los dltimos 10 aiios, histerectomizada 15 afos antes por metro-
rragias e intervenida de un prolapso vesical cuatro afios antes.
La enfermedad actual comienza en junio del 84 ambulatoria-
mente, con un cuadro de tos productiva con expectoracién ver-
dosa que posteriormente se hizo hemoptoica y fiebre de 39 °C.
En la Rx de tdrax aparecian infiltrados nodulares de unos 2 cm
de didmetro, en ambos campos pulmonares. Se prescribio trata-
miento antibi6tico con el cual desaparecieron la fiebre y los in-
filtrados pulmonares, aunque persistié tos con expectoracién
hemoptoica, febricula, astenia y anorexia; con esta clinica in-
gresa la enferma la primera vez en el hospital en agosto de
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1984. En la exploracién impresionaba la enfermedad crénica,
con febricula, estertores crepitantes en la mitad inferior de am-
bos hemitérax y una ulcera corneal derecha. En la analitica
destacaba una Hb de 8,9, Hto 28%, VSG 80, BUN 53, creati-
nina 3,5, sedimento urinario con proteinuria ++ y 14-16 hema-
ties por campo. La radiografia de térax mostraba infiltrados in-
tersticiales basales bilaterales. Se realizé una broncoscopia que
s6lo evidenci6 sangre en LI, la citologia fue negativa para célu-
las neoplésicas y la biopsia transbronquial también negativa. En
cuanto al estudio de la funcién renal, las urografias iv. mostra
ron un rifién derecho hipoplasico, anulado, un riién izquierdo
con litiasis en el cdliz superior, una masa en parénquima renal y
un megauréter. Con la ecografia se demostré que la masa renal
correspondia a dos quistes renales que se puncionaron y la cito-
logia informé de quistes renales simples. Con tratamiento anti-
biético la enferma mejord clinica y radiolGgicamente, contro-
landose en consultas externas y permaneciendo durante 4
meses asintomatica. El segundo ingreso es en enero de 1985,
por un cuadro de una semana de evolucién de tos con expecto-
racién hemoptoica franca, dolor toricico pleuritico, sibilancias
diseminadas y aumento progresivo de la disnea. En la explora-
cién la enferma estaba afebril con palidez mucocutinea, taquip-
nea y crepitantes metdlicos en la mitad inferior de ambos hemi-
térax. En la analitica destacaba una Hb de 6,3 g, Hto 20%,
BUN 40, creatinina 3, en el sedimento urinario proteinuria ++
y 20-25 hematies por campo, la pO, era de 87, pCO, 33. En la
radiografia de térax aparecié un patrén alveolar bilateral en la
mitad inferior de ambos hemitérax (fig. 1). Se hizo el diagnés-
tico de sospecha de hemorragia alveolar difusa, trasfundiéndose
dos unidades de concentrado de hematies el primer dia. En dias
posteriores presenté un agravamiento de la anemia e insuficien-
cia respiratoria, (PO, =56 con O, al 40%) por lo que precis6é
nuevas transfusiones e instauracion de tratamiento esteroideo;
inicialmente con bolos de 1 g durante 3 dias y posteriormente 1
mg/Kg peso/dia, mejorando de forma apreciable clinica, radio-
l6gica y gasométricamente. Las exploraciones complementarias
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coma cicatricial en ojo derecho. Ante la negativa de los datos
obtenidos se realizé6 una biopsia pulmonar por toracotomia. La
cufia pulmonar mostraba cavidades grandes, que ya se vieron
macroscépicamente, rellenas de contenido necrético y limitadas
por tejido inflamatorio granulomatoso, compuesto por células
gigantes, histiocitos, linfocitos, células plasmdticas y cierto
grado de fibrosis (fig. 2). Se observé la continuidad directa
de algunos bronquios con cavidades necréticas, indicando el ca-
récter broncocéntrico de las lesiones granulomatosas, con ne-
crosis de la pared bronquial (fig. 3). En la pared de las cavida-
des se hallaron abundantes hongos con hifas septadas y
ramificadas en Y indicativas de aspergillus (fig. 4). Los campos
alveolares mostraban abundantes macréfagos descamados con-
teniendo hemosiderina en su interior. Los hallazgos microscépi-
cos son compatibles con granulomatosis broncocéntrica con mi-
cosis asociada por aspergillus y hemosiderosis alveolar local
atribuible a la hemoptisis previa. La inmunofluorescencia fue
negativa.

Discusion

La granulomatosis broncocéntrica (GB) es una
entidad poco frecuente, y los pacientes afectos,
pueden presentar asma asociado con o sin asper-
gillosis concomitante? 3, tratdndose éstos de pa-
cientes més jévenes que ’los no asociados a asma.

Fig. 1. Radiografia de torax. Patrén alveolar bilateral en la mitad infe«
rior de ambos hemitérax.
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Fig. 3. Continuidad entre

Fig. 2. Biopsia pul Cavidad: isticas de ¢ do necritico ¢
inflamaciéon gnnulomtosa parietal (H—E X 4).

encaminadas al diagnodstico etioldgico de la hemorragia alveolar
difusa fueron las siguientes: espectro protéico, inmunoelectrofo-
resis, cuantificaciéon de lIg y cifras de C, y C, normales; ANA,
AntiDNA, latex, fenémeno LE, VDRL, crioglobulinas, HBsAg,
anticuerpos antimembrana basal circulantes negativos; cultivos,
Ziehl y citologia de esputos negativos. La broncoscopia informé
de hemorragia no activa en el arbol bronquial; la biopsia trans-
bronquial no fue representativa y el lavado bronquioalveolar
fue negativo para células neopldsicas con abundantes hemoside-
réfagos. En el examen ORL se aprecié una faringitis atréfica
sin otras alteraciones. El examen oftalmolégico informé de leu-

l-lg 4. Infl ion I en pared bronquial con hitas de as-
pergillus (PAS X 20).
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Tar:l?oco hay una clara preferencia por las muje-
res*®.

En cuanto a la clinica puede haber una sinto-
matologia claramente pulmonar de tos, hemopti-
sis, disnea, dolor toricico etc, o inespecifica con
fiebre, malestar general, etc. La patogenia de la
GB no esté clara, incluso se duda que sea una en-
fermedad; es probable que se trate de una res-
pue75§a de los bronquios a determinados estimu-
los’-®.

Como manifestacién extrapulmonar de la GB y
en posible relacién con la misma se ha descrito
escleritis®, como presentaba nuestra paciente.

No hay descrita asociacion de GB con hemo-
rragia intrapulmonar difusa ' '2, Nuestra enferma
presentaba sintomas cardinales de hemorragia al-
veolar difusa tales como hepatitis franca, opacida-
des alveolares en la Rx de térax, anemia aguda, y
disnea con hipoxemia!?. El diagnostico se con-
firmé con la broncoscopia y posterior evolucién
clinica y radiolégica. En la broncoscopia no se
observ6 ninguna lesién sangrante focal activa en
el arbol bronquial, teniendo la sangre una distri-
bucidn bilateral y difusa que originé las imdgenes
radioldgicas antes citadas. Dado que no se obtuvo
nada méis que una muestra biépsica por minitora-
cotomia no podemos asegurar con certeza abso-
luta el mecanismo lesional origen de la hemorra-
gia, asi como tampoco asumir una generalizacién
secundaria de la misma a partir de un foco lesio-
nal. No obstante la imagen de la radiografia de
térax junto con los otros criterios mencionados de
hemorragia alveolar difusa hacen poco comin la
forma de presentacién de esta enfermedad. Dado
que se trata de una forma difusa de GB, el san-
grado activo y simultdneo en distintos puntos del
arbol bronquial simula perfectamente las enfer-
medades que producen hemorragia alveolar di-
fusa, aunque la patogenia y transcendencia pro-
noéstica sean muy distintas.

La hemorragia alveolar difusa estd descrita en
maltiples procesos !% 12, entre ellos algunos proce-
sos granulomatosos pulmonares como la granulo-
matosis de Wegener 1>. Hemos de destacar el he-
cho de que la GB no es una vasculitis> &,
pudiendo existir rara vez afectacién vascular se-
cundaria a la infiltracién bronquial granuloma-
tosa. Esto es importante de cara al prondstico,
mucho més benigno en esta entidad que en las
vasculitis granulomatosas.

En cuanto al diagnéstico, la GB es una enfer-
medad que no se suele sospechar por la clinica?,
realizdndose siempre la biopsia pulmonar. Los ha-
ltazgos descritos en la anatomia patolégica corres-
ponden a los descritos por Liebow!, debiéndose
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resaltar en nuestra paciente, la ausencia de infil-
trados eosindfilos y la presencia de hongos com-
patibles con aspergillus. Hoy en dia sigue estando
controvertida la relacién inmunolégica entre la
presencia de hongos no invasivos y esta rara enti-
dad?.

En cuanto al tratamiento®, suele ser quirdrgico
en las formas localizadas de la enfermedad, mien-
tras que en las difusas, como en nuestro caso, se
utilizan esteroides a dosis de 1-1,5 mg/Kg peso/
dia con buenos resultados. En nuestro caso, dada
la hemorragia alveolar difusa inicial, fue necesario
el tratamiento estdndar con bolos de esteroides '4.
En la actualidad nuestra paciente se encuentra
controlada con dosis de 20 mg/dia de prednisona
tras siete meses de enfermedad.
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