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Neumonia intersticial bronquiolocéntrica idiopatica:
una nueva neumonia intersticial idiopatica
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Las neumonias intersticiales idiopaticas son un grupo he-
terogéneo de enfermedades pulmonares, que comprenden un
grupo de entidades clinicopatologicas que afectan de forma
difusa al parénquima pulmonar. En el afio 2002 el consenso
entre la American Thoracic Society (ATS) y la European
Respiratory Society (ERS) unific6 las caracteristicas de las
diferentes entidades que conforman el grupo de las neumo-
nias intersticiales idiopaticas. A pesar de este amplio consen-
so, continiia habiendo entidades de las que no disponemos de
una definicion clara y otras no incluidas que se describieron
posteriormente, como la neumonia intersticial bronquiolo-
céntrica idiopatica. Se presentan el caso y la evolucion de
una paciente diagnosticada mediante biopsia pulmonar de
neumonia intersticial bronquiolocéntrica idiopatica.
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Idiopathic Bronchiolocentric Interstitial Pneumonia:
A New Idiopathic Interstitial Pneumonia

Idiopathic interstitial pneumonias represent a diverse group
of lung diseases with diffuse effects on the lung parenchyma.
In 2002, the American Thoracic Society/European Respiratory
Society consensus classification unified the descriptions of
the different entities encompassed by idiopathic interstitial
pneumonias. Despite this broad consensus there are still
some entities without a clear definition and others, such as
idiopathic bronchiolocentric interstitial pneumonia, that
were only later described. We present the case and outcome
of a woman diagnosed with idiopathic bronchiolocentric
interstitial pneumonia by lung biopsy.

Key words: Idiopathic bronchiolocentric interstitial pneumonia.
Idiopathic interstitial pneumonia. Interstitial lung disease.

Introduccion

Las neumonias intersticiales idiopaticas (NII) com-
prenden un grupo de entidades clinicopatoldgicas que
afectan de forma difusa al parénquima pulmonar. Son
un grupo heterogéneo de enfermedades pulmonares,
que se caracterizan por la presencia de diferentes grados
de inflamacién y fibrosis del parénquima pulmonar de
etiologia desconocida. Se clasifican en diferentes enti-
dades que presentan una serie de caracteristicas especi-
ficas. Estas caracteristicas incluyen presentacién clini-
ca, patrén radiolégico, patrén histoldgico, respuesta al
tratamiento y prondstico.

En 2002 el consenso entre la American Thoracic So-
ciety (ATS) y la European Respiratory Society (ERS)!
unific, mediante una descripcion clinica, radioldgica e
histoldgica, las caracteristicas de las diferentes entidades
que conforman el grupo de las NII. A pesar de este am-
plio consenso, continda habiendo entidades de las que
no disponemos de una definicién clara, como la neumo-
nia intersticial no especifica, e incluso ciertas neumonias
intersticiales que no pueden encuadrarse en ninguno de
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los patrones descritos'. Hay ademds otras entidades no
incluidas en este consenso, ya que se describieron poste-
riormente; es el caso de la neumonia intersticial bron-
quiolocéntrica idiopatica?.

Se presenta el caso de una mujer de 37 afios con NII,
a cuyo diagnéstico se llegé6 mediante la realizacién de
una videotoracoscopia.

Observacion clinica

Mujer de 37 afios, que ingresé en nuestro servicio por pre-
sentar disnea. Era exfumadora de 5 afios-paquete y no presen-
taba ningtin otro antecedente patoldgico de interés. Trabajaba
de ama de casa y realizaba alguna tarea en agricultura (cerezos
y almendros), pero sin contacto con insecticidas. No presenta-
ba ningtin antecedente familiar de interés ni seguia ningun tipo
de medicacién habitual. Referia contacto con perros, gatos y
palomos. Un mes antes del ingreso habia comenzado con dis-
nea, que fue progresiva hasta convertirse en disnea de mini-
mos esfuerzos, sin ningtin otro sintoma. En la exploracion fisi-
ca destacé la presencia de crepitantes tipo velcro en el tercio
inferior de ambos campos pulmonares; el resto fue normal. En
la radiografia de térax se observé un patrén intersticial de pre-
dominio en campos inferiores y distribucién periférica. La
analitica sanguinea mostré una velocidad de sedimentacién
globular de 37 mm/h; el resto de los pardmetros fue normal,
incluidos gasometria arterial, enzima conversiva de la angio-
tensina, hormonas tiroideas, anticuerpo antinuclear y factor



MUNOZ A ET AL. NEUMONIA INTERSTICIAL BRONQUIOLOCENTRICA IDIOPATICA:
UNA NUEVA NEUMONIA INTERSTICIAL IDIOPATICA

Fig. 1. Tomografia computarizada de alta resolucién, donde se observa la
presencia de areas de vidrio deslustrado, parcheadas con engrosamiento
de los septos interlobulillares, y areas irregulares de condensacion focal.

reumatoide. Las serologias para los virus de la inmunodefi-
ciencia humana y de la hepatitis C y B fueron negativas, al
igual que las precipitinas para antigeno de paloma. La explora-
cioén funcional respiratoria mostré los siguientes datos: capaci-
dad vital forzada (FVC) de 1.810 ml (47%), volumen espirato-
rio forzado en el primer segundo (FEV,) de 1.740 ml,
FEV,%/FVC del 116% del tedrico, capacidad pulmonar total
(TLC) de 2.990 ml (58%), volumen residual (RV) de 930 ml,
RV%/TLC del 97% del tedrico, capacidad de difusién de mo-
noéxido de carbono del 34% del tedrico y capacidad de difusién
de mondxido de carbono ajustada al volumen alveolar del 70%
del tedrico. Se realiz6 una tomografia computarizada de alta
resolucion (fig. 1), que mostrd areas de vidrio deslustrado, par-
cheadas con engrosamiento de los septos interlobulillares, y
areas de condensacién focal irregulares. Se realizé asimismo
una fibrobroncoscopia con lavado broncoalveolar en el 16bulo
medio y tomas de biopsia transbronquial a través del bronquio
segmentario 8 derecho. En el lavado broncoalveolar se encon-
traron 400 células/ul (un 90% macréfagos, un 6% linfocitos,
un 4% polimorfonucleares y un 0% eosinéfilos; subpoblacio-
nes de linfocitos: un 14% CD4 y un 79% CD8). El cultivo para
gérmenes habituales y el cultivo de Lowenstein fueron negati-
vos, y la citologia no mostré evidencia de malignidad. La
biopsia mostrd una alteracién de la arquitectura por fibrosis de
densidad celular variable y un leve componente plasmocitico
acompafiante, sin observarse focos fibrobldsticos. Tras la reali-
zacién de estas pruebas se descartd la presencia de fibrosis
pulmonar idiopética, por lo que se decidid iniciar tratamiento
con prednisona a dosis de 2 mg/kg de peso y realizar una biop-
sia pulmonar por videotoracoscopia. La pieza pulmonar mos-
tré una metaplasia peribronquiolar con leve fibrosis e infiltra-
do inflamatorio mononuclear, con arquitectura pulmonar
conservada, sin granulomas, fibrosis, inflamacién alveoloin-
tersticial ni cuerpos extrafios (fig. 2). El diagndstico final fue
de neumonfa intersticial bronquiolocéntrica idiopatica.

La paciente ha seguido tratamiento con azatioprina durante
un afio sin que se hayan observado cambios en los sintomas, en
el patrén funcional respiratorio ni en la afectacién radiografica.

Discusién
Las NII son procesos inflamatorios del parénquima

pulmonar de etiologia desconocida, que se diferencian
por el patrén histolégico, la distribucién de la enferme-
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Fig. 2. Neumonia intersticial bronquiolocéntrica idiopatica. Metaplasia
peribronquiolar, con leve fibrosis e infiltrado inflamatorio mononuclear.
La arquitectura pulmonar esta conservada. (Hematoxilina-eosina, x40.)

dad en el pulmén, el compartimiento lobular primaria-
mente afectado, el grado de madurez de la fibrosis in-
tersticial y la presencia de ciertos hallazgos histolégicos
caracteristicos, como granulomas o la ocupacién de los
alvéolos por macréfagos. Dentro de las NII descritas en
el consenso entre ATS y ERS', s6lo la bronquiolitis aso-
ciada a enfermedad pulmonar intersticial tiene una dis-
tribucién predominantemente bronquiolocéntrica. En
fechas recientes varios autores han descrito una nueva
neumonia intersticial de afectaciéon predominantemente
bronquiolocéntrica y sin granulomas®. Yousem y
Dacic? describieron las caracteristicas de 10 pacientes
en quienes el patrén histolégico se caracterizé por un
infiltrado celular inflamatorio crénico de origen centro-
lobular y bronquiolocéntrico; las pequefias vias aéreas
presentaron un infiltrado de linfocitos y células plasma-
ticas, que se extendié entre los septos alveolares peri-
bronquiales y entre el espacio intersticial del acino, con
presencia de fibrosis y/o metaplasia peribronquial. En
su serie encontraron una mayor proporcién de mujeres;
en las radiografias se observé un infiltrado intersticial
de predominio en campos inferiores, y en la exploracién
funcional se hall6 un patrén restrictivo con alteraciones
en la difusién. Todos los pacientes siguieron tratamiento
con corticoides y/o inmunodepresores, y el prondstico
fue malo en la mayoria de los casos. Churg et al® descri-
bieron una serie de 12 pacientes también con un predo-
minio de mujeres y mal prondstico. El patrén histologi-
co fue similar al descrito por Yousem y Dacic?, pero con
mayor fibrosis peribronquial y mayor engrosamiento
del musculo bronquial. Fukuoka et al* describieron un
patrén histolégico caracterizado fundamentalmente por
la presencia de metaplasia peribronquiolar; varios de los
pacientes incluidos en esta serie presentaron enfermeda-
des reumatoldgicas que podrian ser la causa de la afec-
tacién pulmonar. La fibrosis centrilobular que describie-
ron De Carvalho et al’ en su serie de 12 casos se
caracteriz6 por la presencia de necrosis bronquial y fi-
brosis bronquiolocéntrica. En el 42% de los casos de
esta serie se observo la presencia de cuerpos extrafios,
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por lo que los autores sefialaron que este patrén histolo-
gico es secundario a aspiracion gastrica. Es posible que
los diferentes patrones histolégicos descritos por estos
autores correspondan a una misma entidad en diferentes
estadios de evolucidn; en ese caso, la metaplasia bron-
quiolar descrita por Fukuoka et al* serfa el estadio mds
leve, pasando por la neumonia bronquiolocéntrica idio-
patica descrita por Yousem y Dacic?, y como estadio
con mayor grado de fibrosis, el patron descrito por
Churg et al. En nuestra paciente los patrones radiol4gi-
co, funcional e histolégico, asi como la evolucién, fue-
ron similares a los de los casos de neumonia intersticial
bronquiolocéntrica descritos por Yousem y Dacic?.

En el estudio de las NII se deben excluir enfermeda-
des que sean causa potencial de estos patrones de infla-
macion y fibrosis pulmonar. Especialmente debe des-
cartarse la presencia de enfermedades autoinmunitarias,
reacciones alérgicas o a farmacos, y neumonitis. En
nuestro caso se descart6 la presencia de enfermedades
autoinmunitarias y las reacciones secundarias a farma-
cos, ya que la paciente no seguia ningin tratamiento
farmacoldgico. En el caso de la neumonia intersticial
bronquiolocéntrica idiopdtica el diagndstico diferencial
debe realizarse especialmente con la neumonitis por hi-
persensibilidad y la neumonia intersticial no especifica.
Nuestra paciente mantenia contacto con palomos, pero
las precipitinas para antigeno de paloma fueron negati-
vas y la paciente no mejoré tras abandonar el contacto.
Por otra parte, el estudio histolégico no evidencié la
presencia de los granulomas caracteristicos®’ —y nece-
sarios para el diagndstico en opinién de algunos
autores®— de la neumonitis por hipersensibilidad.

La neumonia intersticial no especifica se caracteriza
por el buen prondstico y la respuesta al tratamiento, y el
patrén histolégico se caracteriza porque no existe afec-

466  Arch Bronconeumol. 2007;43(8):464-6

tacién bronquiolocéntrica’. Nuestra paciente no ha me-
jorado tras un afio de tratamiento y el patrén histolégico
se caracteriz6 por una afectacién predominantemente
bronquiolocéntrica.

En conclusién, evaluados los patrones radioldgico,
funcional e histolégico, asi como la evolucién, nuestra
paciente presenta una neumonia intersticial bronquiolo-
céntrica idiopatica.
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