Sindrome de Caplan

Doctores Sdnchez Nicolay, Lucas Ros y Rivero Puente

A propdsito de una observacién anato-
mo-clinica.

La asociaciéon de bronconeumopatia créni-
ca vy artritis reumatoide constituye una
realidad anatomo-clinica poco frecuente,
que cuando se presenta plantea una serie
de problemas clinicos, etiopatoldgicos y
humorales de dificil interpretacion. Desde
las fibrosis pulmonares, no especificas, que
se encuentran en los enfermos con A. R.
con mayor incidencia, 22 por 100, que el
resto de la poblacién, 10 por 100 (1-2),
hasta el tipico pulmén reumatoideo, con las
caracteristicas morfoldgicas que le son pro-
pias, y son patognoménicas de la enferme-
dad (3), existen toda una serie de estadios
intermedios en los que inciden signos de
naturaleza diversa y en los que muchas
veces al clinico, incluso el patélogo, le
resulta dificil deslindar lo especifico de los
restantes datos inespecificos (4-5).

En 1953 Caplan (6) describié el sindro-
me que lleva su nombre, en el que la A. R.
se asocia con una fibrosis modular de los
pulmones, y poco tiempo después Caplan y
colaboradores (7) realizan un estudio de su
sindrome y describen las caracteristicas
microscépicas del “Noédulo de Caplan”, que
aunque parecido al nodulo silicético clasico
y al reumatoideo presenta una serie de
particularidades morfolégicas que le son
propias y que parecen estar relacionadas
con ciertos factores inmunolégicos que in-
tervienen en su formacién (8). Sin embar-
go, la especifidad de estos posibles facto-
res inmunolégicos no estd totalmente
definida, y en este sentido se ha podido
demostrar que el 27 por 100 de las fibrosis
pulmonares intersticiales difusas cursaban
con un test de Latex (+) en ausencia de
manifestaciones articulares (9).

Recientemente, hemos tenido la oportu-
nidad de estudiar un enfermo que creemos
reine las condiciones exigidas para ser
incluido dentro de este sindrome, que por
su rareza y, sobre todo, por las considera-
ciones etiopatolégicas que plantea nos pa-
rece interesante comunicar.

CASO CLINICO

Enfermo E. Y. O., de cincuenta y tres
anos, que ingresa en nuestro servicio de
Medicina interna el dia 20 de enero de
1970, presentando disnea, cianosis vy
edemas.

Refiere que desde hace quince afos
viene padeciendo de forma intermitente un
cuadro de dolor, enrojecimiento y calor en
articulaciones de rodillas, manos y tobillos,
observando deformidad en ellas hace siete
anos.

A primeros de diciembre de 1969, vy
coincidiendo con un brote epidémico gripal,
comenzd con algo de tos, ligera expectora-
cion mucosa, febricula, ruidos bronquiales,
ligera disnea y ortopnea que progresiva-
mente se ha ido intensificando hasta la
actualidad. Desde hace unos veinte dias
presenta oliguria, icturia y edemas intensos
en extremidades inferiores y regidon sacra.

EXPLORACION

Enfermo muy obeso y congestivo. Disnea
y ortopnea intensas. Discreta cianosis labial
y de estremidades distales de manos. Tonos
cardiacos apagados pero puros y ritmicos.
T.A. = 17/10. Pulso = 94/m. Espiracién
alargada con roncus y sibilancias disemina-
das y disminucién de ventilacién en ambas
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Figura 2

bases pulmonares. Abdomen muy globulo-
so, distendido, mateorizado con matidez
cambiante en flancos.

Extremidades superiores: Manos defor-
madas, sobre todo a nivel de las articula-
ciones metacarpo-faldngicas, con desvia-
cién cubital y gran limitacién de su
movilidad.

Extremidades inferiores: Intenso edema
que deja fovea y llega hasta escroto. Rodi-
llas deformadas, con crepitacién y limita-
cion de su movilidad. Peso: 104 kilos. Ta-
lla: 1,55 metros.

Antecedentes familiares: sin interés.

Antecedentes personales: Hasta los
veinticinco afos, labrador. De los veinticin-
co a los treinta y ocho, trabajando en can-
teras. Después, calefactor.

Ha sido tratado con esteroides y salici-
latos durante periodos muy prolongados.

Analiticamente: Hematies = 3.920.000;
Hb=13,2-82 por 100. V. Globu-
lar = 1. V. Hematocrito = 37 por 100;
Leucocitos = 9.500; F (c=2, seg=76, 1=19,
m=2), V.S.=20/45; Orina: D= 1.015, se-
dimento negativo. Tiempo de Protombi-
na = 14,5 seg. = 70 por 100; Colesteri-
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na= 143 mgr. por 100; Urea =37 mgr.
por 100.

Curva de glucemia = basal =86 mgr. por
100. Curva normal.

Acido urico = 11 mgr. por 100. Proteina
C. reactiva — — (+ + +). Antiestreptolisi-
nas = 1/125 Uds. Test de Latex = — (+ + +).
Fenémeno L. E. (—). Fosfatasas acidas=12
mu/ml. F. alcalinas= 10 mu/ml. Retencidn
de la bromo—= 61 por 100. Transamina-
sas GOT =18 mu/ml; GPT =10 mu/ml;
Bilirrubina D = 0,9 mig. por 100, I. = 0,1
mig. por 100. Total =1 mlg. por 100
Ph = 7,49, pC0O2 = 36 mmHg. — B. B.
= 50 mval/l. B. E. = + 4 mval/l; B. S. =
28 mval/l.

Electrolitos: Osmolalidad 284. Cl| = 77.
Na=132. K= 3,4. Urea=44.

Las proteinas totales=5,6 g. por 100.
Alb = 2,1. Resto normal. Cociente
Alb/Gl = 0,6. E. C. G. = Ritmo sinusal 92
p/m. Complejos de bajo voltaje. Signos de
isquemia subendocéardica y de sobrecarga e

Figura 3

hipertrofia de v. i. Signos iniciales de sobre-
carga de auricula derecha.

Rx de térax. Gran cardiomegalia. Signos
de estasis hiliar y en bases. Imagen de
fibrosis radial e imagen densa a nivel de
cisura interlobar derecha (figura 1).

Rx de manos y pies. Marcada desviacion
cubital. Osteoporosis, disminucién del espa-
cio interarticular y luxaciones de varias
articulaciones interfaldngicas (Figuras 2
y 3).

EVOLUCION

Con el tratamiento adecuado experimen-
t6 gran mejoria, pero a los veinte dias



presentd, en relacién con las inyecciones_
intravenosas, una tromboflebitis aguda, que
descompensd nuevamente su cuadro car-
dio-respiratorio y articular, con grave dese-
quilibrio del medio interno, hipocloremia,
hiposodemia e hipopotasemia y Osmolali-
dad de 265 mosm. 10-6 mg.

El E. C. G. practicado el 2-1lI-70 de-
muestra signos claros de hipopotasemia. El
dia 4-1lI-70 fallece con un cuadro de
Shock e I.R.

ANATOMIA PATOLOGICA

El hallazgo maés llamativo en el pulmén
era la presencia de innumerables nddulos,
de tamafo oscilante entre 0,2 y 0,8 cm,,
duros, diseminados preferentemente por los
I6bulos superiores y en la proximidad de la
pleura. Eran de consistencia dura y al corte
mostraban un aspecto seco, con centros
negruzcos o amarillo-negruzcos, rodeados
por una banda hialina méas o menos fuer-
temente antracotica.

Figura 4

Histolégicamente los ndédulos aparecian
casi siempre en relacién con una rama
arterial o con la pleura (figura 4). La por-
cién central, a veces cavitada, estaba cons-
tituida por una masa tisular necrotica, infil-
trada difusamente por granulos de pigmento
antracético y abundantes microcristales de
silice (figura 5). En los nédulos de didmetro
superior a 0,4 cm. era habitual encontrar
abundantes fisuras correspondientes a cris-
tales de colesterina (figura 6). Esta masa
central aparecia concéntricamente rodeada
por una envoltura fibrosa en la que existia
una infiltracion moderadamente densa de
linfocitos, histiocitos, sobre todo de células
plasmaéticas. En ningin caso se vio que los
histiocitos se dispusieran en empalizada
en torno al material necrético central, asi
como tampoco se descubrieron acimulos
leucocitarios por dentro de la fibrosis peri-
férica. El espacio pleural aparecia totalmen-
te obliterado por adherencias de firmeza
variable. En la cisura entre los lébulos su-
perior y medio derechos se encontré unas

Figura 5
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Figura 6

lesién de dos cm. de didmetro que histo-
légicamente podia considerarse como un
nédulo reumatoideo necrobiético con un
extenso reblandecimiento de la porcién
central, que se habia reabsorbido en gran
extension.

En opinién del doctor Herranz estas le-
siones pulmonares, por él estudiadas, mues-
tran ciertas desviaciones notables con res-
pecto a las que se consideran mas tipicas
del cuadro morfolégico descrito por Caplan.
Estas desviaciones consisten en la ausencia
de la capa de células histiocitarias en em-
palizada y de los acimulos de polinuclea-
res. Sin embargo, consideramos innegable
la asociacién en las lesiones pulmonares de
este caso de alteraciones silicéticas y reu-
matoideas, y que las diferencias frente a las
lesiones de Caplan pueden considerarse
como debidas a la terapéutica, ya que son
conocidas las modificaciones que el trata-
miento con esteroides ejerce sobre la mor-
fologia del nédulo reumatoide, en el sentido
de la desaparicion de la empalizada de
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histiocitos. Por otra parte, en la necrosis
isquémica del centro de las lesiones silico-
ticas no suelen encontrarse depdsitos de
cristales de colesterina, que estan mas en
la linea de la falsamente llamada necrosis
caseosa del nédulo reumatoideo.

DISCUSION

Es indudable que esta observacién pre-
senta una patologia muy polimorfa.

El cuadro poliarticular se manifiesta por
unas peculiaridades clinicas, radioldgicas y
humerales tan concretas que no hacen ne-
cesario elaborar disquisiciones sobre su
diagnéstico diferencial y que de forma di-
recta permiten el diagndstico de A.R.; diag-
ndstico que queda plenamente confirmado
por las caracteristicas morfolégicas sinovia-
les de rodillas, en las que el engrosamiento
de las vellosidades y los fenémenos ede-
matosos eran totalmente caracteristicos.
Microscopicamente la abundancia de célu-
las inflamatorias de tipo crénico y los de-
pésitos fibrinoides (PAS +) son concluyen-
tes al respecto.

Una vez mas observamos la malignidad
que esta enfermedad presenta en los varo-
nes. _

Existen varias formas clinicas en el pul-
moén reumdtico (10). La extrema obesidad
y gravedad del enfermo nos impidié obte-

~ner un film radiografico que dificulta una

discusién radiolégica, pero que no encaja
en las fibrosis intersticiales difusas en la
lectura de la placa ni en la comprobacién
histolégica, aunque el origen de ambas
afecciones, pulmonar y reumética, pueda
ser comun. {

Las formas pleurales con derrame o sin
é|l también han sido descritas, asi como en
pulmén con sus nddulos reuméticos sin
coniosis.

Otro tipo es el de localizacién® vascular
con afectacion de las arteriolas del circulo
menor e hipertensién pulmonar.

Es dificil, en otras ocasiones, esquemati-
zar en uno de estos apartados a este tipo
de enfermos, ya que puede predominar uno

o varios signos sin que los demas no estén:

presentes en mayor o menor grado.

Nuestro enfermo creemos que encuadra,
con su reumatismo y nédulos pulmonares
con neumoconiosis, en un sindrome de
Caplan.



