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congénitas evitando técnicas mas invasivas. En cuanto al trata-
miento, propondriamos la actuacién sobre el SP izquierdo, por ser
el sintomatico, mediante cirugia o VATS, siendo esta tGltima técnica
menos invasiva.
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Bronquiolitis obliterante en paciente tratado
con D-penicilamina

Obliterating Bronchiolitis in a Patient Treated
With D-Penicillamine

Sr. Director:

Durante el tratamiento crénico con penicilamina se han descrito
diferentes efectos secundarios, sobre todo a nivel dermatolégico,
como dermatitis exfoliativa, rash y alopecia'. Otras reacciones
adversas descritas son vasculitis y tiroiditis. A nivel respiratorio se
han descrito, aunque con menor frecuencia, casos de asma, fibrosis
pulmonar, neumonitis intersticial y bronquiolitis obliterante.

Presentamos el caso de un paciente varén de 47 afios, nunca
fumador, con antecedentes patolégicos de hipertensién arterial
en tratamiento médico, dislipidemia en tratamiento con estati-
nas, enfermedad de Graves-Basedow tratada con yodo radiactivo
8 aflos antes (actualmente en tratamiento sustitutivo) y enferme-
dad de Wilson diagnosticada 20 afios antes, al inicio tratada con
cincy desde hace 2 afios con penicilamina, con antecedente laboral
de comercial sin contacto con téxicos o aves. El paciente consulté
por disnea de esfuerzo. Se realizé un primer estudio respirato-
rio funcional que mostré una alteracién ventilatoria obstructiva
grave, inicidndose tratamiento con corticoesteroides inhalados. Se
solicité TC de térax y pruebas funcionales respiratorias comple-
tas, que mostraron una alteracién obstructiva grave no reversible
con atrapamiento aéreo y DLCO disminuida. El TC mostré discretas
bronquiectasias y bronquiolectasias difusas (fig. 1). Se realiz6 test
del sudor para cribado de fibrosis quistica, que resulté negativo,
y estudio de inmunoglobulinas, que fue normal. En consulta de
control se observa insuficiencia respiratoria y se decide ingreso
para estudio. A la exploracién fisica destacaba una saturacién de
oxigeno (respirando aire ambiente) por pulsioximetria del 88% sin
signos de esfuerzo respiratorio con auscultacién pulmonar normal,
con el resto de la exploracion fisica anodina. Analitica general sin
alteraciones, TC de térax sin cambios respecto al previo. Bajo sos-
pecha de bronquiolitis secundaria a farmacos, se realiza biopsia
de la lingula por toracotomia anterior y, tras un postoperatorio
sin incidencias, es dado de alta con oxigenoterapia domiciliaria. El
diagnéstico anatomopatolégico final resulté bronquiolitis folicular
asociada a bronquiolitis obliterante tipo constrictivo.

Se decidi6 retirar el tratamiento con penicilamina e iniciar tra-
tamiento con broncodilatadores, corticoterapia (metilprednisolona

40 mg/dia), y se derivé al centro de referencia para valoracién
de trasplante pulmonar. En mayo del 2012 se realiz6 con éxito un
trasplante bipulmonar.

La bronquiolitis obliterante es una afectacién inespecifica de
pequefia via aérea (<2mm de didmetro). Presenta una clinica
poco representativa (tos y disnea progresiva). La exploracion fisica
es poco llamativa y se pueden observar signos de hiperinsufla-
cién, espiracién alargada y ruidos respiratorios inespecificos como
roncus, crepitantes o sibilantes. La radiografia simple de térax
puede ser normal o bien mostrar signos de atrapamiento aéreo.
Se obtendra mas informacién mediante la TC de alta resolu-
cién en inspiracion y espiracién. Se han descrito distintos signos
radiolégicos en la TC que orientarian en el diagndstico: signos direc-
tos (engrosamiento de la pared bronquiolar con el tipico patrén
de «tree-in-bud», bronquiolectasias y nédulos centrolobulillares)
e indirectos (atelectasias subsegmentarias y signos de atrapa-
miento aéreo) en los cortes en espiracion. Se puede clasificar segtin
la etiologia o segiin la anatomia patolégical2. Etiolégicamente
han de diferenciarse las de causa idiopatica de las secundarias.
Estas Gltimas acostumbran a ser agudas y se conoce el agente
causante, principalmente farmacos o téxicos presentando buena
respuesta al tratamiento broncodilatador. Seg(in la histopatologia
se ha descrito: bronquiolitis constrictiva, proliferativa, folicular,
fibrosis intersticial central y panbronquiolitis difusa. El diagnés-
tico de bronquiolitis se hara a partir de la clinica y de pruebas
complementarias compatibles, aunque el de certeza se obten-
dra mediante biopsia pulmonar. El tratamiento se basara en el
uso de corticoterapia, broncodilatadores, tratamiento antibiético
con macrdlidos y, en el caso de rapida evolucién, trasplante
pulmonar.

En nuestro caso se trataba de una bronquiolitis obliterante
de tipo constrictivo que es un patrén histolégico poco frecuente
y se caracteriza por alteracion de la pared de los bronquiolos
respiratorios por presencia de fenémenos de infamacion y fibrosis,
provocando la disminucién u obliteracién de la luz bronquial por
fenémenos cicatriciales. Suele ser secundaria a firmacos, enferme-
dad sistémica o infeccién.

Para concluir, se ha presentado este caso clinico como muestra
de un efecto secundario poco frecuente pero descrito de un trata-
miento de uso habitual en diversas patologias®>* ademas de la poca
especificidad de la clinica y estudios complementarios, la gravedad
e irreversibilidad del cuadro y la necesidad de un diagnéstico de
certeza mediante una prueba invasiva y que en ocasiones puede
requerir trasplante pulmonar como tratamiento°.
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Figura 1. Ay B) En la TC de alta definicién en inspiracién y espiracién se observa aumento de la relacién bronquioalveolar, signo radiolégico sugestivo de bronquiectasias
y bronquiolectasias difusas. No se observan signos radiolégicos de atrapamiento aéreo. C) Muestra histolégica obtenida a partir de biopsia pulmonar: tincién de tricrémico
de Masson; se observa fibrosis de la submucosa del bronquiolo junto con aparicién de pequeiias cicatrices. D) Muestra histolégica obtenida a partir de biopsia pulmonar:

tincién de hematoxilina-eosina; se observa obliteracién bronquial.
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