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Se describe un caso de neumonia intersticial de células
gigantes y se comentan aspectos clinicos, radiologicos y
patologicos, asi como referentes a su relacion con el resto
de las neumonias intersticiales cronicas idiopaticas.
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Giant cell interstitial pneumonia

The authors describe a case of giant cell interstitial
pneumonia. Clinical characteristics, radiographic and
pathological findings and its classification in relation-
ship with other chronic idiopathic interstitial pneumo-
niae discussed.

Introduccion

En 1968, Liebow! describio6 los casos de dos su-
jetos que habian fallecido a causa de un cuadro de
neumopatia intersticial cronica, cuyos pulmones
presentaban un aspecto histologico caracteristico:
fibrosis e infiltrado linfocitario y plasmocitario in-
tersticial, junto a la existencia de células gigantes y
grandes células mononucleares dentro de los alveo-
los. Esta nueva entidad fue denominada «neumo-
nia intersticial de células gigantes» y clasificada co-
mo uno de los cinco tipos de neumonia intersticial
cronica idiopatica (tabla I). Desde entonces, la
aparicion de este cuadro ha sido muy infrecuente,
lo que nos ha llevado a la publicacién de este caso.

Observacion clinica

Se trata de una mujer de 53 afios, ama de casa, sin anteceden-
tes familiares ni personales en relacion aparente con su proceso.
Ingresé para estudio de un cuadro que habia comenzado 10 me-
ses antes, caracterizado por tos seca frecuente, disnea de esfuer-
zo progresiva, que en las Gltimas semanas aparecia con los pe-
quefios esfuerzos, astenia, anorexia y pérdida de unos 10 kg de
peso. La exploracion fisica revelaba la existencia de crepitantes
inspiratorios finos y consonantes en campos pulmonares medio
e inferior izquierdos y en base derecha, edemas maleolares bila-
terales y acropaquias en manos; durante los primeros dias de su
estancia en el centro se registrd febricula vespertina. La
radiografia de torax mostraba una imagen abigarrada, de pre-
dominio reticular, que se extendia por ambos campos pulmona-
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res (fig. 1). La analitica presentaba como patologicos los si-
guientes datos: VSG 107 mm a la primera hora, hipergam-
maglobulinemia policlonal, positividad de proteina C reactiva,
anticuerpos antinucleares y anticuerpos anti-DNA, asi como
elevacion de inmunocomplejos circulantes. El Mantoux fue po-
sitivo. La gasometria arterial respirando aire ambiental fue la
siguiente: pO; 79 mmHg, pCO; 38 mmHg, pH 7,43; result6 im-
posible la realizacion de una exploracion funcional respiratoria
completa por falta de colaboracion de la paciente. El ECG era
normal. Se realizo una fibrobroncoscopia que no mostro altera-
ciones bronquiales, resultando negativos el cultivo de hongos,
la baciloscopia y el estudio citologico para células neoplasicas
en el aspirado bronquial. También se realiz6 un lavado bronco-
alveolar, observandose en el material extraido células gigantes
multinucleadas. La gammagrafia pulmonar con Ga 67 mostro
una captacion patoldgicamente aumentada en ambos pulmo-
nes. Una biopsia de labio descartd la existencia de lesiones gra-
nulomatosas de tipo sarcoideo. Por ultimo, se realizé una biop-
sia pulmonar mediante toracotomia con extraccion de un frag-
mento de la lingula. El estudio microbiolégico de la muestra re-
sultod negativo. El fragmento destinado para estudio anatomo-
patologico no mostroé alteraciones macroscopicas; del mismo se
tomaron muestras para estudio ultraestructural y Optico. Se
realizaron las técnicas de hematoxilina y eosina, reticulina, aci-
do periodico-Schiff (PAS), Ziehl-Neelsen, ferrocianuro potasi-
co, azul de Prusia, tricrémico, rojo oleoso y Sudan negro (estas
dos altimas en cortes por congelacion). El estudio microscopico
(fig. 2) mostrd espacios alveolares dilatados y ocupados por
neumocitos descamados, algunos macrofagos y un gran canti-
dad de células gigantes multinucleadas grandes, groseras y con
variado contenido citoplasmatico, destacando en este contenido
células fagocitadas y granulos que se teflian con el PAS; no se
apreciaron cristales de colesterol, material extraiio ni granulo-
mas. Los tabiques interalveolares presentaban ensanchamiento
e infiltrado inflamatorio, preponderantemente de tipo cronico,
a base de linfocitos y células plasmaticas, asi como células gi-
gantes semejantes a las encontradas en los alveolos y un grado
moderado de fibrosis. El revestimiento alveolar, a su vez,
mostraba cuboidalizacion de los neumocitos y relativa preserva-
cion. El estudio ultraestructural evidencié vasos de endotelio
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Radiografia posteroanterior de torax que muestra patron reticu-

Fig. 1.
lonodular difuso.

prominente en el intersticio y neumocitos intraalveolares sin al-
teraciones en las organelas.

Una vez conocido el diagnostico, se instaurd tratamiento con
1 mg/kg de peso/dia de prednisona, experimentando la pacien-
te cierta mejoria subjetiva, por lo que fue dada de alta con este
tratamiento un mes y medio después de su ingreso. Nueve dias
después, la enferma fallecié en su domicilio sin que hayamos
podido llegar a conocer la causa inmediata de la muerte.

Comentarios

Los hallazgos histoldgicos en el presente caso
son tipicos de una neumonia intersticial de células
gigantes. Aunque la relacion de esta entidad con
otros tipos de neumonias intersticiales cronicas no
esta aun completamente dilucidada, si hemos podi-
do descartar otros procesos en los que también
existe formacion de células gigantes: no hemos en-
contrado datos clinicos ni histopatoldgicos que
apoyen el diagnostico de neumonia sarampionosa
(no se han evidenciado virus); tampoco parece pro-
bable que se trate de una sarcoidosis, una tubercu-
losis 0 una micosis, ya que en estos procesos se ob-
serva una respuesta granulomatosa que no se ha
comprobado en este caso y, por supuesto, tampoco
hemos observado bacilos 4cido-alcohol resistentes,
hifas ni esporas; por ultimo, la ausencia de mate-
rial extrafio aspirado y de vacuolas grasas o crista-
les de colesterol en el citoplasma de las células,
junto a los datos clinicos, nos hace descartar los
diagnosticos de neumonia por aspiracion y de
neumonia lipoidea endogena.

La validez de la distincion entre las formas histo-
l6gicas de la neumonia intersticial cronica idio-
patica ha sido un aspecto extensamente discutido
en los Gltimos afios. En concreto, en lo que respec-
ta a las diferencias entre DIP y UIP, mientras unos
autores? opinan que las distintas formas histologi-
cas representan solo diferentes fases de la misma
enfermedad, otros® ven estos dos tipos de neu-
monia intersticial cronica idiopatica como entida-
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Fig. 2. Con grandes aumentos se observa como las células gigantes, que
se encuentran tanto en el interior de los alveolos como en los tabiques, es-
tan provistas de abundantes niicleos y citoplasma amplio y eosinofilo
(X 400, hematoxilina y eosina).

TABLA 1
Tipos de neumonias intersticiales cronicas idiopaticas

UIP o neumonia intersticial clasica.

BIP o neumonia intersticial clasica con bronquiolitis
obliterante.

DIP o neumonia intersticial descamativa.

LIP o neumonia intersticial linfoide.

GIP o neumonia intersticial de células gigantes.

des distintas, con diferente prondstico y respuesta
al tratamiento. En lo referente a la GIP, se han
hecho pocas conjeturas dada la rareza de su apari-
cion y su relacion con el resto de las neumonias in-
tersticiales cronicas probablemente no sera aclara-
da hasta que no se estudie un niimero superior de
casos. Hasta el momento se ha sugerido una po-
sible relacion con la DIP ya que, en uno de los ca-
sos publicados por Reddy et al*, las alteraciones
histologicas cambiaron después del tratamiento
con esteroides asemejandose a las de la DIP. Sin
embargo, se ha dicho que, en el aspecto evolutivo y
pronostico, la GIP se asemeja mas a la UIP3:
pobre respuesta al tratamiento y relativamente ra-
pida evolucion hacia la muerte, como ha ocurrido
en el caso que nos ocupa.

El papel jugado por las células gigantes multi-
nucleadas y los factores que influyen en su forma-
cion son también aspectos poco claros atin. Hasta
ahora se conoce, por estudios in vitro, la pro-
piedad de los macrofagos activados de fusionarse y
formar células gigantes multinucleadas; por otra
parte, se ha implicado a la colagenasa de los
macrofagos en la agresion de los tejidos en la in-
flamacion crénica y es en estos sitios donde las
células gigantes aparecen con mayor frecuencia,
habiéndose postulado que su funcion seria la de
eliminar los macréfagos envejecidos®. Reciente-
mente, Crawford et al” han demostrado los efectos
inhibidores de los corticosteroides, in vivo e in
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vitro, en la liberacion de colagenasa y formacion
de células gigantes multinucleadas a partir de
macrofagos activados, modelo que puede ser de
utilidad en el mejor conocimiento de los mecanis-
mos de fusion celular y de las funciones de las célu-
las gigantes multinucleadas en este tipo de enfer-
medades pulmonares.

En lo que respecta a la forma de presentacion
clinica, nuestro caso no difiere de los descritos pre-
viamente: tos, dolor toracico, disnea progresiva,
astenia, anorexia, adelgazamiento y fiebre; la exis-
tencia de crepitantes y acropaquias fue constante
en los tres casos descritos por Reddy et al*. Las al-
teraciones radiograficas descritas varian de unos
casos a otros, no obstante, en general, se observan
densidades lineales y moteadas que se extienden
desde el hilio hasta la periferia del pulmon sin con-
centracion perihiliar®, unas veces confluyendo en
campos medios* y otras en campos superiores®;
nuestro caso muestra, como caracteristica diferen-
cial, el predominio de las imagenes lineales reticu-
lares sobre las nodulares y la concentracion perihi-
liar de los infiltrados. Entre los datos patologicos
de laboratorio encontrados en nuestra paciente
destacan los trastornos inmunolégicos: hipergam-
maglobulinemia, elevaciéon de los inmunocomple-
jos circulantes y positividad de los anticuerpos an-
tinucleares y anti-DNA, alteraciones que se obser-
van con frecuencia variable en otros tipos histo-
logicos de neumonia intersticial cronica idiopa-
tica®'°,

Por ultimo, nos parece de gran interés la presen-
cia de células gigantes en el liquido del lavado
broncoalveolar, ya que es un hecho no menciona-
do en los trabajos que se ocupan del tema y hay
una clara coincidencia con ¢l material obtenido por
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biopsia abierta. No podemos precisar aqui si en es-
ta entidad el lavado constituiria «per se» un instru-
mento diagnostico suficiente que evitara una tora-
cotomia diagnostica.
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