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Introduccion

En 1935 Hamman y Rich "? introdu-
jeron en la patologia pulmonar una
nueva entidad nosoldgica: la enumonia
intersticial difusa. Desde entonces
hasta ahora se han realizado miltiples
estudios sobre este grupo de neumopa-
tias. Los trabajos de Scadding ** y
Liebow 5, entre otros muchos auto-
res, han contribuido de manera esen-
cial al esclarecimiento y mejor com-
prension de las mismas. Sin embargo,
sobre las formas localizadas de las
neumonias intersticiales, conocidas
desde hace varios aifios, gracias a las
aportaciones de Cross ’ y de Baglio 8,
se ha escrito muy poco, dada su ra-
reza.

En nuestro presente trabajo, a pro-
posito de 2 casos de neumonias inters-
ticiales localizadas diagnosticadas en
nuestro Servicio, tratamos de profun-
dizar en este tema, revisando en con-
junto todos los casos de neumonia in-
tersticial localizada existentes en la li-
teratura mundial.

Observaciones clinicas
Caso 1

Var6n de 60 afios de edad, de profesion zapa-
tero, con antecedentes de gran fumador desde la
juventud (40 cigarrillos/dia), que desde hacia
aproximadamente 10 a 15 afios presentaba episo-
dios catarrales frecuentes, manteniendo en los pa-
riodos intercatarrales tos y expectoracion diaria.
Dos dias antes de su ingreso comenzé con dolor
sordo, continuo, en region subescapular derecha y
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hombro derecho; este dolor era fijo, no irradiado,
aumentando con los movimientos del tronco, pero
no con la respiracién profunda. Este cuadro fue
aumentando progresivamente de intensidad, apa-
reciendo hipo que exacerbaba a n mas su cuadro
doloroso, al tiempo que le impedia conciliar el
suefio. En ningiin momento presentd fiebre, ni
aumento de su tos y expectoracion habitual. Habia
presentado un proceso neuménico izquierdo 32
afios antes y amputacién de la extremidad inferior
izquierda por gangrena.

Exploracién: Constitucién normosémica, colo-
racién normal de piel y mucosas, buen estado de
hidratacién. Presion venosa normal. Auscultacion
pulmonar: roncus y estertores subcrepitantes de
gruesa burbuja distribuidos por ambos campos
pulmonares. Auscultacién cardiaca: tonos apaga-
dos; no se auscultan soplos ni extratonos. Abdo-
men: sin visceromegalias. Extremidades: ampu-
tacion de miembro inferior izquierdo.

Analitica: Destacaba un hemograma con una

Figs. I y2. Laradiografia P-Ay lateral de térax

leucocitosis de 14.000, con férmula normal, y una
velocidad de sedimentacién de 64 a la 1.2 hora y
96 ala 2.2 hora. Orina elemental, proteinas totales,
calcio, fésforo, creatinina, urea, acido drico, co-
lesterol, bilirrubina total, transaminasas, fosfatasa
alcalina y LDH, fueron normales. El ECG mos-
traba una sobrecarga de auricula y ventriculo de-
rechos, con taquicardia sinusal. La gasometra ba-
sal mostraba un pH 7,50; PO,, 59 mm de Hg;
PCO,, 31 mm de Hg; Bases, + 1,5; bicarbonato
St., 25,7. La espirometria mostraba una capacidad
vital de 2.152 cc (53 %), VEMS de 995 cc (32 %),
y Tiffeneau, 46 %. Factor de transferencia, 84 %.
En el cultivo de esputo realizado a su ingreso se
obtuvo crecimiento abundante de Streptococcus
pneumoniae. Citologias de esputo repetidas en 5
ocasiones no mostraron atipias celulares. En la
radiografia posteroanterior y lateral de térax
(figs. 1 y 2) se apreciaba una imagen de consoli-
dacién parahiliar derecha, de bordes mal definidos
e irregulares, de densidad homogénea, no objeti-

muestra la existencia deyna imagen de consolida-

cion parahiliar derecha. de bordés mal defnidos e irregulares




Fig. 3. En los planos tomogrdaficos no se de-
muestran imdgenes cdlcicas ni de cavitacion.

vandose patologia diafragmatica alguna. En los
planos tomograficos (fig. 3) no se demostraron
imagenes calcicas ni de cavitacién en la zona
afecta. La broncofibroscopia demostré un arbol
bronquial derecho normal en sus embocaduras
hasta subsegmentarios, con la mucosa algo edema-
tosa en el segmento anterior del I6bulo superior
derecho. Se realiz6 cepillado y biopsia bronquial,
siendo rigurosamente normal el examen de los
mismos.

Curso clinico: La sintomatologia aguda que mo-
tivara el ingreso del enfermo remitié en pocas ho-
ras con un tratamiento intenso a base de clorpro-
pamida y analgésicos.

Por los antecedentes de gran fumador, la sinto-
matologia y los hallazgos radiolégicos, desde un
primer momento se barajé la posibilidad de que se
tratara de un proceso neoplasico de pulmén, diri-
giendo todas las investigaciones en este sentido.
Ante la negatividad de las pruebas efectuadas se
realizé6 una mediastinotomia paraesternal derecha
por terc:r y cuarto espacio intercostal, encon-
trando el mediastino libre, abriendo pleura, y se
tomo una biopsia de una zona pulmonar dura a ese
nivel.

E} estudio histopatologico de la pieza mostraba
un cuadro predominantemente descamativo alveo-
lar (figs. 4 y 5), estando los espacios ocupados por
células mononucleares grandes, con citoplasma
unas veces eosindfilo con granulos PAS positivos
y otras veces vacuoladas, con linfocitos y células
plasmaticas entre estas células. Las paredes alveo-
lares aparecian gruesas, fibrosas, enviando, en
ocasiones, fibras colagenas al interior de los espa-
cios alveolares. El depésito de hierro era minimo.
En un punto existian abundantes cristales acicula-
res de colesterol con reaccién de células gigantes
de cuerpo extrafio. El patr6n de las fibras elasticas
estaba muy alterado. Los vasos exhibian paredes
gruesas con fibrosis adventicial. En ningin mo-
mento se observaron imagenes de malignidad. El
cuadro histoldgico se consideré compatible con el
de una alveolitis fibrosante con patrén descama-
tivo.

Evolucién: Se inicié tratamiento con metilpred-
nisolona a una dosis de 20 mg diarios y, dada la
situacion favorable del enfermo, fue dado de alta.
A los 3 meses fue revisado ambulatoriamente. El
paciente se encontraba practicamente asintoma-
tico, presentando ocasionalmente molestias difu-
sas a nivel de la cicatriz de toracotomia. El exa-
men fisico fue normal. En el control radioldgico
efectuado (fig. 6) se aprecié una remisién total de
su patologia pulmonar.
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Caso 2

Varén de 39 aiios de edad, de profesion meca-
nico, fumador de 20 cigarrillos/dia desde hace va-
rios afios. Cuarenta y cinco dias antes de su in-
greso comenzé con un cuadro de tos irritativa y
expectoracion escasa blanquecina, no acompa-
fiandose de dolor toracico ni disnea. Permanecid
estacionario hasta 15 dias después, en que pre-
sente malester generalizado y fiebre de 38,8° C,
que remitié espontaneamente en dos dias, persis-
tiendo su sintomatologia inicial. Fue visto por un
médico que, al realizarle un estudio radiolégico,
objetivo la existencia de una condensacion pulmo-
nar; en un nuevo control radiolégico realizado va-
rios dias después no se observd cambio alguno.
Como antecedentes personales destacaba hacer
padecido un proceso neumoénico en la infancia.

Exploracion: Constitucién normosémica, colo-
racion normal de piel y mucosas. Intenso enroje-
cimiento faringeo. Auscultacién pulmonar normal.
Auscultacion cardiaca normal. Resto de la explo-
racién normal.

Analitica: El hemograma y la orina elemental

:

Fig. 4. Parénquima pulmonar intensamente alterado con marcada fibrosis de los septos interalveolares,
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fueron normales. Las proteinas totales, calcio,
fosforo, colesterol total, glucemia, urea, acido
drico, creatinina, bilirrubina total, fosfatasa alca-
lina, LDH y SGOT fueron también normales. El
Mantoux, con 5 unidades PPD, a las 48 horas fue
de 9 mm. La gasometria basal y el ECG fueron
normales. La espirometria mostré una capacidad
vital de 5.003 cc (102 %), VEMS de 3.228 cc
(83 %) y Tiffeneau de 65 %. La investigacién de
anticuerpo para antigeno de tenia equinocdcica
por inmunofluorescencia indirecta fue negativa. Se
realizaron cultivos de esputo repetidos en tres
ocasiones que mostraron crecimiento escaso de
Streptococcus pneumoniae, Enterobacter cloacae
y Klebsiella pneumoniae. En las citologias de es-
puto repetidas en seis ocasiones no se observaron
atipias celulares, presentando abundantes polimor-
fonucleares. Las crioaglutininas repetidas en dos
ocasiones fueron negativas. En el examen ORL se
aprecié la existencia de un quiste mucoso del
suelo del seno del maxilar derecho y moderada fa-
ringitis. En la radiografia posteroanterior y lateral
de térax se apreciaba una imagen de condensacién
parahiliar derecha, densa, de bordes mal definidos

S

que en zonas borra el patrén alveolar, y abundante componente descamativo en alveolos.

F_ig. 5. Elpatrén alveolar, aunque distorsionado, aiin es evidente, con tabiques gruesos fibrososy espa-
cios ocupados por células descamadas.
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Control radiologico realizado 3 meses

Fig. 6.
después.

Fig. 7. La'radiografia P-A de torax muestra una
imagen de consolidacion parahiliar derecha, de
bordes mal definidos e irregulares, presentando
en su interior una formacion nodular de mayor
densidad.

Fig. 8. En los planos tomogrdficos no'se visuali-
zan imdgenes de calcificacion ni de cavitacion.
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e irregulares, presentando en su interior una for-
macion nodular de mayor densidad (fig. 7). En los
planos tomogrificos (fig. 8 no se visualizaron
imagenes cavitarias ni calcificaciones. El esofago-
grama fue normal. En la broncofibroscopia sélo se
objetivd una discreta protusion de la pared ante-
rior del bronquio del 16bulo medio, siendo ta mu-
cosa normal. El estudio del lavado y cepillado
bronquial fueron negativos.

Dados los antecedentes de fumador, asi como ta
radiologia que presentaba, a pesar de la negativi-
dad de las pruebas efectuadas, se orientd su diag-
néstico hacia una probable neoformacién pulmo-
nar. Se le realizé una toracotomia derecha, encon-
trando un pulmén macroscopicamente sano, ex-
cepto el segmento anterior del 16bulo superior,
que se encontraba algo indurado, y en el hilio se
encontraron algunas adenopatias pequefas, asi
como en mediastino. Dado que el estudio histopa-
toldgico rapido de estas adenopatias, no demostré
imagenes neoplasicas, se realizé una segmentec-
tomia anterior.

Macroscépicamente se trataba de una pieza de
color azulado, tamafo 8 X 5 cm, aumentada de
consistencia, objetivandose al corte zonas de con-
densacion blanco-rosadas delimitadas por los sep-
tos interlobulares. En el hilio existia una adenopa-
tia antracdtica de 1 cm. de diametro.

Microscopicamente se trataba de una neumoni-
tis intersticial crénica, traducida por un intenso in-
filtrado linfoplasmocitario peribronquiolar y de las
porciones centrales del lobulillo de Miiller, que-
dando aireadas zonas periféricas del mismo. Los
tabiques interalveolares estaban engrosados y se
observaba un componente descamativo no muy
marcado en el que predominaban macréfagos al-
veolares de aspecto espumoso. Las adenopatias
presentaban una hiperplasia folicular. El cuadro
histopatoldgico correspondia a una neumonitis in-
tersticial focal con predominio de la afectacién
mural sobre la descamativa (figs. 9 y 10).

Evolucion: Presenté una paresia diafragmatica
quirtirgica con posterior recuperacién parcial. Du-
rante el postoperatorio desarrollé un derrame
pleural derecho hemorragico que se extrajo me-
diante toracocentesis. Fue tratado con esteroides
en dosis bajas, quedando asintomatico, tanto cli-
nica, analitica como radiolégicamente (fig. 11).

Discusion

El término de neumonia intersticial o
alveolitis fibrosante agrupa una serie
de enfermedades caracterizadas por
producir una fibrosis diseminada en
aquella parte del pulmén mas alla de
los bronquiolos terminales que afecta
el intercambio gaseoso. Estos términos
se pueden considerar también como un
tipo de respuesta del pulmén a la ac-
cién nociva de diversos agentes, con
asiento predominante en los tejidos
de soporte mas que en el interior del
alvéolo.

Liebow ©, siguiendo criterios anato-
mopatoldgicos, ha clasificado estas en-
fermedades en cinco grupos diferentes:

/) Neumonia intersticial clasica.

2) Neumonia intersticial clasica con
bronquiolitis obliterante.

3) Neumonia intersticial descama-
tiva.

4) Neumonia intersticial linfoidea.

5) Neumonia intersticial de células
gigantes.

Esta clasificacién esta basada en el
cuadro histopatologico que presentan

en los primeros estadios, dado que a la
larga todas evolucionan hacia una fi-
brosis pulmonar.

A grandes rasgos, la anatomia pato-
logica de estas enfermedades, se puede
considerar como una amplia escala li-
mitada por dos patrones polares, de-
nominados «patrén descamativo» y
«patréon mural». El patrén descamativo
se caracteriza por la existencia de una
marcada infiltracion de células mono-
nucleares en el interior de los espacios
alveolares, presentando sélo un pe-
queno engrosamiento de los septos al-
veolares; este tipo, en su forma mas
pura, corresponderia a la neumonia in-
tersticial descamativa que Liebow °
describiera en 1965. El patrén mural se
caracteriza por presentar un engrosa-
miento prominente de las paredes al-
veolares, marcado depésito de cola-
geno y obliteracidon de la arquitectura
alveolar; este tipo corresponderia a la
neumonia intersticial clasica, que, en el
caso de presentarse con un curso evo-
lutivo rapido y ser de etiologia desco-
nocida, se podria catalogar como en-
fermedad de Hamman-Rich. Entre un
patrén y otro se encuentran formas in-
termedias o mixtas con caracteristicas
de ambos patrones. Varios autores, en-
tre ellos Scadding ®#, consideran que
el patrén descamativo puede evolucio-
nar a un patrén mural.

La etiologia de estas enfermedades
ha sido motivo de numerosos trabajos
realizados por diferentes autores, a
pesar de lo cual hoy en dia no esta bien
aclarada.

En el caso de la neumonia intersticial
clasica se han relacionado factores in-
fecciosos (principalmente virus y mi-
coplasmas), agentes quimicos ° (kero-
seno, Paaquat, vapores de mercurio,
O, y CO, a altas presiones, etc.), dro-
gas medicamentosas '®'! (nitrofuran-
toina, ciclofosfamida, busulfian, apreso-
line, hexametonio, etc.), agentes fisi-
cos (rayos X), factores genéticos '2
(familias con alta incidencia de enfer-
medad intersticial) y enfermedades del
colageno 3. Este ltimo grupo se basa
en la posibilidad de reacciones inmuno-
l6gicas andmalas, presencia del factor
reumatoideo en un porcentaje de los
enfermos y respuesta a los esteroides,
no habiéndose obtenido, sin embargo,
evidencia alguna de inmunocomplejos
circulantes ',

En el caso de la neumonia intersticial
descamativa se han relacionado facto-
res como la exposicion al asbesto, si-
lice, grafito, etc., asi como los factores
enunciados para la neumonia intersti-
cial clasica, permaneciendo un porcen-
taje importante de los casos como etio-
logia desconocida.



Neumonia intersticial localizada

Podemos considerar la neumonia in-
tersticial localizada como una o mas le-
siones circunscritas a una porcién del
pulmén, con el resto del parénquima
pulmonar conservado, que, histoldgi-
camente, muestran un patrén similar a
la entidad denominada neumonia in-
tersticial o alveolitis fibrosante. Estas
formas localizadas se pueden conside-
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rar como una presentacion poco habi-
tual de la enfermedad.

Los primeros casos documentados
en la literatura mundial se deben a
Cross 7, que en 1957 recogi6 S, y a Ba-
glio ®, que en 1960 recogié 3 mas. En
1966 Steinberg !, sin referirse especi-
ficamente a ello, describe 2 casos de
neumonia intersticial descamativa loca-
lizada. Kinjo y cols. '®, en 1974, co-
municaron un caso aislado de neumo-

Caracteres de las neumonias intersticiales localizadas recogidas en la literatura

LOCALIZADAS

nia intersticial descamativa localizada.
Desde 1974 hasta nuestro presente tra-
bajo no hemos podido encontrar nin-
guna descripcién mas.

De los 5 casos que Cross describid,
de acuerdo con nuestro concepto, el
diagndstico de neumonia intersticial lo-
calizada puede parecer dudoso en 3 de
ellos. Dado que estos casos no los he-
mos seguido directamente, y que otros
autores, como Baglio, los incluyen en

Sintomas principales

Radiologia

Tratamiento

Evolucién

TABLA I
Autor. Nim. caso Edad. sexo. profesion
1. Cross (1957) 60 afios. Vardn.
2. Cross (1957) 46 afios. Vardn.
3. Cross (1957 61 afos. Vardn.
4. Cross (1957) 15 afios. Varén
5. Cross (1957) 54 afnos. Varén. Ofici-
nista.
6. Baglio (1960) 54 afios. Varoén.
7. Baglio (1960) 54 afos. Varén. Con-
ductor.
8. Baglio (1960) 47 afios. Varén.
9. Steinberg (1966) | 57 afios. Mujer. Enfer
mera
10. Steinberg (1966) | 6 afios.
11. Kinjo y cols. 33 aios. Varén. Traba-
(1974) jador de una fundicién.
12. Castro y cols. 60 afios. Varén. Zapa-
1977) tero.
13. Castro y cols. 39 aflos. Varén. Meca-
(1977) nico.

Dolor costal izq. desde
6 meses antes de su in-
greso. Derrame pleural
de repeticion.

Disnea, astenia. Derra-
me pleural dcho. de re-
peticién.

Disnea progresiva en el
curso de 2 semanas. De-
rrame pleural dcho.

Asintomético.

Molestias precordiales,
con disnea y accesos de
tos.

Disnea de esfuerzo. De-
rrame pleural izq.

Astenia, febricula y tos
con expectoracion.

Dolor agudo en hemito-
rax dcho., con irradia-
cion lateral y a hombro
dcho.

Dolor en hemiabdomen
superior. Disnea de es-
fuerzo.

Fiebre, cefalea, tos no
productiva y disnea.

Expectoracién blanque-
cina escasa. Practica-
mente asintomatico.

Dolor en regiéon subes-
capular dcha. y hombro
dcho. Hipo.

Tos irritativa, expecto-
raciéon blanquecina es-
casa, fiebre.

Atelectasia de Iob. inf.
izq. Patrén nodular en
lob. medio.

Engrosamiento pleural
dcho.

Atelectasia parcial de
lob. medio y ambos
lobs. infs. Engrosamien-
to pleural bilateral. Fi-
brosis lineal e intersti-
cial presente en ambos
pulmones.

Masa bien delimitada en
lob. inf. dcho.

Masas globulosas, de ta-
mafo variable, en am-
bos lobs. superiores.

Infiltracién difusa bilate-
ral, con predominio en
el lado izquierdo.

Infiltracién confluente
en lob. sup. izq., con
elevaciéon del hilio iz-
quierdo y desviacion de
traquea a la izquierda.

Hilio dcho. aumentado
de tamafo. Infiltracién
parenquimatosa en base
dcha.

Imagen densa, granular
e irregular en lob. inf.
izq.

Imagen granular de den-
_sidad media en lob. inf.

izq.

Lesién nodular subpleu-
ral izq. de forma trian-

gular.

Imagen parahiliar dcha.,
de bordes irregulares.

Imagen de condensacién
parahiliar dcha., de bor-
des mal definidos.

cién de lob. inf.
izq. Decorticacién iz-
quierda.

Decorticacion dcha. Da-
do que no se consiguié
la reexpansion del pul-
moén, se realizé neumo-
nectomia dcha. y tora-
coplastia.

Decorticacién de lob.
medio y ambos lobs. in-
feriores.

Extirpacion de lob. me-
dio y lob. inf. dcho.

Extirpacién de lob. sup.
izq.

No se menciona.

Extirpacion de lob. sup.
izq.

Extirpacién de lob. me-
dio y lob. inf. dcho.

Extirpacién de lob. inf.
izq.

Extirpacion de lob. inf.
izq.

Extirpacién de lob. sup.
izq.

Metilprednisolona.

Extirpacién de segmen-
to anterior de lob. supe-
rior dcho. Metilpredni-
solona.

Site meses después, au-
mento del patrén nodu-
lar. Dos afios después
este patrén permanecia
estacionario.

No se menciona.

Cinco meses después,
asintomatico. Radiolé-
gicamente, discreto au-
mento de la fibrosis
lineal.

No se menciona.

Persistencia de la ima-
gen radiologica dcha.,
sin aumentos.

No se menciona.

No se menciona.

No se menciona.

Desaparicién de la sin-
tomatologia.

Desapariciéon de la sin-
tomatologia.

Desaparicién de la sin-
tomatologia. No repro-
duccién de la lesion.

Desaparicién de la sin-
tomatologia y remisién
radiolégica del proceso.

Desapariciéon de la sin-
tomatologia y no repro-
duccién de la lesion.
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Fig. 9. Engrosamiento de tabiques con infiltrado inflamatorio linfocitario. Alveolos con macrofagos y

¥

en ocasiones tapizados por prominentes neumocitos: tipo II.

ol %

Fig. 10. Bronquiolos bronquiolectdsicos con infiltrado linfoplasmocitario en sy ‘pared, tapizados por
epitelio hiperplasico y luz ocupada por polimorfonucleares neutrofilos:

sus series como formas circunscritas,
los incluimos en nuestro trabajo como
formas localizadas, aunque con ciertas
reservas.

La tabla I ofrece un resumen de las
caracteristicas principales de cada uno
de los casos comunicados hasta ahora.

Edad, sexo y profesion

La edad de los enfermos fue varia-
ble, oscilando entre los 6 y los 60 anos,
con una mavyor incidencia en la edad
media de la vida.

Como podemos comprobar, hay un
predominio claro del sexo masculino,
dado que todos los casos, menos uno,
fueron varones.

Las profesiones de cada uno de ellos
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Fig. I'l. Radiografia de control realizada un'mes
después de la intervencion, en que se aprecia una
elevacion del hemidiafragma derecho, sécuela del
acto quirirgico.

entren dentro de un amplio espectro,
no habiendo podido localizar ningin
factor de riesgo comdn.

Stntomas principales

El desarrollo de la enfermedad, en la
mayoria, se caracterizd por tener un
comienzo brusco y rapido, en el curso
de dias o pocas semanas.

En 4 de los casos el sintoma inicial
fue el de dolor toracico en el lado
afecto, intenso, de caracter continuo,
en ocasiones fijo y otras irradiado ha-
cia hombro o costado. Los casos que
presentaban afectacidon pleural cursa-
ron con derrames pleurales recidivan-
tes. En 3 casos el cuadro clinico se ca-
racteriz0 por tos, fiebre y expectora-
ciéon blanquecina, muy sugestivos de
infeccion. Dos casos no presentaron
sintomas llamativos, siendo un ha-
llazgo casual el descubrimiento de la
enfermedad. Un caso aislado debuté
con dolor abdominal agudo y en otro el
sintoma mas alarmante fue la aparicién
de hipo. Casi todos ellos cursaron con
un mayor o menor grado de disnea,
siendo de instauracién rapida, nunca
de forma lenta y progresiva.

Hallazgos radiologicos

La imagen radiolégica de la enfer-
medad en una gran parte de los casos
fue en forma de masa o imagen de con-
solidaciéon, generalmente de bordes
irregulares, de densidad variable, sin
broncograma aéreo, sin presentar ima-
genes de cavitacion o de calcificacion
en su interior, en ocasiones dificil de
diferenciar radiolégicamente con un
proceso neoformativo. En los casos de
afectacion pleural la caracteristica
principal fueron derrames pleurales, asi
como engrosamiento pleural. La locali-
zacion de las lesiones fue variable, no
habiendo podido observar ningin lugar
de asiento preferente.

Pese a haberse descrito formas de
presentaciéon distintas, en nuestros 2
casos la radiologia fue similar, siendo
unicamente comparable con uno de los
casos de Baglio.

Diagnostico

El diagnostico de la enfermedad en
todos los casos se realizé mediante es-
tudio histopatolégico de la pieza de to-
racotomia o por biopsia pulmonar diri-
gida.

El diagndstico diferencial en to-
dos ellos se establecidé entre un proceso
tumoral y un proceso granulomatoso,
sobre todo especifico.



Halluzgos anatomopatologicos

La tabla 1I nos ofrece un resumen de
las caracteristicas mas importantes de
cada caso.

Los casos de Cross y de Baglio, asi
como nuestro caso 2, parecen corres-
ponder a lo que Scadding denominé
«patrén mural», presentando algunos
estadios mas avanzados con evoluciéon
clara hacia la fibrosis.

Los casos de Steinberg y el de
Kinjo, asi como nuestro caso 1, co-
rresponden al patrén descamativo, que
Liebow describiera como neumonia in-
tersticial descamativa.

Las caracteristicas de uno y otro
fueron ya mencionadas al referirnos a
la histopatologia de las formas difusas.

Etiologia

La etiologia de las formas localiza-
das es desconocida. En ninguna de las
series revisadas se hace una alusion
especifica a este problema. Por qué el
pulmén da una respuesta localizada a
la agresion de un agente etioldgico es
una incdgnita. Quizé en algunos casos,
como nuestro caso 2, la sintomatologia
clinica de fiebre, malestar gene-
ral, etc., apunte hacia un factor virico,
si bien este aspecto no se ha podido
comprobar anatomopatoldgicamente.

Tratamiento

En la mayoria de los casos se empled
tratamiento quirtrgico con extirpacion
de la region afecta. En los casos en que
la afectacion era bilateral se intervino
el hemitérax con mayor grado de afec-
tacion.

En nuestro caso | se empled tnica y
exclusivamente terapia esteroidea des-
pués de haber realizado el diagndstico
mediante biopsia dirigida.

En nuestro caso 2 se extirpd la le-
sién, dando un ciclo de esteroides pos-
teriormente.

Evolucion

Para evaluar la evolucion de la en-
fermedad tras el tratamiento se consi-
deraron como puntos principales la ex-
tension de la lesion y el tipo histolégico
de las mismas. Es decir, que la lesion
fuera uni o bilateral y que el patrén
fuera mural o descamativo.

En los casos de afectacién bilateral,
que en su totalidad fueron de tipo mu-
ral, tras el tratamiento quiriirgico sobre
la zona mas afectada, se objetivé una
mejoria de la sintomatologia, en mayor
o menor grado, dependiendo de los ca-
sos. En revisiones posteriores se obje-
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tivé un aumento discreto, a veces mi-
nimo, de las lesiones no intervenidas.

En los casos de afectacion unilateral
con patron mural, tras el tratamiento
quirdrgico, se observd una remisién to-
tal y completa de la sintomatologia, no
apareciendo reproduccion de las lesio-
nes en las revisiones posteriores.

LOCALIZADAS

En los casos de afectacién unilateral
con patrén descamativo la evolucion
fue similar, con remisién completa de
la sintomatologia, sin reproduccién
posterior de las lesiones. En el caso
tratado con terapia esteroidea los resul-
tados fueron tan brillantes como los
obtenidos con tratamiento quirfirgico.

TABLA 11

Descripcion histologica de los casos de nuemonia intersticial localizados y publicados

Autor. Nim. caso

Cuadro histopatolégico

1. Cross (1957)

2. Cros (1957)

3. Cross (1957)

4. Cross (1957)

5. Cross (1957)

6. Baglio (1960)

7. Baglio (1960)

8. Baglio (1960)

9. Steinberg (1966)

10. Steinberg (1966)

11. Kinjo y cols. (1974)

13. Castro y cols. (1977)

Engrosamiento de paredes alveolares por hiperplasia y fibrosis. Peque-
fios focos de infiltracion linfocitica. Hiperplasia del epitelio alveolar y
bronquiolar. Depésito de colagena en muchas zonas.

Fibrosis peribronquial y perivascular. Engrosamiento de las paredes
septales por fibrosis. Hiperplasia de epitelio bronquial y alveolar. Engro-
samiento pleural.

Pleura formada por tejido de granulacién, con tejido conectivo e hiper-
plasia endotelial. Depésito de material fibrinoide en el alvéolo e hi-
perplasia y anaplasia del epilegio alveolar.

Masa formada por bandas de tejido fibroso y fibroblatico, relativamente
acelular, con calcificacion en la zona central. En los margenes, hiper-
plasia activa del epitelio bronquiolar y alveolar. Infiltracién por lin-
focitos, células plasmaticas y células mononucleares grandes. Engrosa-
miento irregular de los septos y paredes alveolares.

El] centro de las lesiones formado por fibras colidgenas parcialmente
hialinizadas, con linfocitos, células plasmiticas y células mononucleares
grandes ocasionalmente. En los méargenes de la lesion, hiperplasia y
anaplasia de epitelio bronquiolar y del epitelio alveolar.

Pleura reemplazada por vascular coldgeno. Alveolos con exudado fi-
brinoso en su interior, otras veces rellenos de células redondas y en
ocasiones conteniendo abundante tejido conectivo celular que también
se depositaba entre los alveolos. Fibrosis moderada de la adventicia de
los vasos de mediano calibre con hipertrofia de la intima, sin estrecha-
miento significativo de la luz.

Pleura engrosada y firme, formada por tejido fibroso vascular denso.
Grupos de alveolos separados por engrosamiento fibroso de los septos.
Alveolos rellenos con células mononucleares semejando lip6fagos con
citoplasma espumoso y mniicleo central pequefo. Otros alveolos con
exudado fibrinoso y algunas células mononucleares. Infiltracién linfoci-
tica discreta en parte del tejido fibroso y septos alveolares.

Edema e infiltracion por células mononucleares de las paredes alveolares
en unas zonas, asi como exudado albuminoso en el alveolo, sin mem-
brana hialina. En otras zonas, hiperplasia vascular, engrosamiento de los
septos alveolares y estrechamiento de la luz alveolar. Areas focales del
parénquima reemplazadas por tejido fibroso y acimulos de células
linfoides. Pequefios focos de hemorragia en alveolos y tejido fibroso.

Exudado inflamatorio. Infiltrado linfofolicular. Engrosamiento de las
paredes alveolares y peribronquiales. Luz alveolar conteniendo gran
nimero de células exfoliadas y proliferantes, asi como gran niimero de
células gigantes multinucleadas.

Tejido intersticial engrosado por edema, fibrosis, vacuolizacion de las
células e infiltracién por células inflamatorias compuestas por neutro-
filos, células plasmaticas y algunos linfocitos. Engrosamiento de paredes
brongquiales por edema, vacuolizacion de las células e inflamacién. Luz
alveolar conteniendo muchas células proliferativas y muchas células
gigantes multinucleadas. Paredes arteriales engrosadas por edema de
la intima, vacuolizacién citoplasmica celular y proliferacién de las
células musculares.

Descamacién masiva en el interior del alveolo de grandes células
granulares con citoplasma vesicular. Citoplasma eosinéfilo con granulos
PAS positivos y otras veces vacuolas con linfocitos y células plasma-
ticas entre estas células. Paredes alveolares gruesas. Vasos con
fibrosis adventicial.

Infiltrado linfoplasmocitario peribronquiolar y en las porciones centrales
del lobulillo de Miiller. Tabiques interalveolares engrosados. Compo-
nente descamativo no muy marcado con predominio de macréfagos
alveolares de aspecto espumoso.
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Conclusiones

Tras haber revisado cuidadosamente
los casos de neumonias intersticiales
localizadas descritos hasta la actuali-
dad se pueden deducir las siguientes
conclusiones:

/) Las neumonias intersticiales se
presentan en formas localizadas, con
un cuadro histopatoldgico similar al de
las formas difusas, ya conocido desde
hace tiempo.

2) La presentacion clinica y radio-
I6gica de estas formas localizadas es
completamente diferente al de las for-
mas difusas, siendo facilmente confun-
dible con un proceso neoformativo
pulmonar.

3) Las posibilidades terapéuticas de
las formas localizadas son mucho ma-
yores que las de las formas difusas,
habiéndose probado tratamiento qui-
riirgico y terapia esteroidea con buenos
resultados.
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