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La fibrosis pulmonar intersticial ocurre
en un numero de enfermedades especificas y
no especificas. Entre las primeras se
incluyen enfermedades que estan
confinadas a los pulmones y aquéllas que
producen lesiones pulmonares asociadas a
enfermedades  sistémicas. Entre las
localizadas al tejido pulmonar se incluyen:
Dlaplasia alveolar congénita, neumonia
y por rickettsias. fibrosis por
radiaciones,
neumoeoniosis asi como lesiones causadas
por obstruccién de Jas venas pulmonares.

viral

enfisema pulmonar,

Las enfermedades giste micas con fibrosis
pulmonar llistiocitosis X,
enfermedad reumatoide, dermatomiositis,
otras eolagenosis,

comprenden:

esclerodermia y
linfangitis carcinomatosa y otras.

Muchas veces no es posible identificar el
proceso bésico etiolégico por el examen
pulmonar solamente y se hace necesario
correlacionar los hallazgos histolégicos con
los cambios que aparecen en otros drganos
asi como los datos clinicos y pruebas
especiales de labora-

Trabajo realisado m la Sala 411 del
Hospital Docente "Comandante Manuel Fajar- do ,
.Servicio de Medicina Interna del Prof. b. Mitrani en
colaboracién con el Doto, de Anatomia Patolégica.

torio para establecer un diagnéstico. La
fibrosis pulmonar representa la forma de
reaccionar de ese 6rgano ante agresiones por
agentes variados.

Existe un tipo de fibrosis intersticial
difusa llamada de etiologia
indeterminada porque resulta imposible de

idiopatica,

clasificar ecolégicamente entre las entidades
sefialadas al principio. Los primeros casos
fueron descritos por Hamman y Rich en
1935 por lo cual este sindrome lleva su
nombre. Es posible que otros casos descritos
de los de
diagnosticados

antes Haminan y Rich y

como “Neumonia croénica

intersticial”, "Neumonia fibrosa” y “Cirrosis

’

pulmonar ’ incluyeran formas crénicas de

este sindrome.

ETIOLOGIA :

La etiologia permanece oscura. Rubin
senala que pudiera ser multiple debido a
que la fibrosis pulmonar intersticial puede
ser iniciada segun se ha dicho por la
reaccion inespecifica ante los insultos maés
variados. Se han considerado distintas

teorias etioldgicas y entre ellas tenemos:

I Las dltimas evidencias parecen ir en contra

de esta teoria pues
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no se han encontrado virus ni cuerpos
de inclusién.

2) Genética: Donohue y col. llaman la
atencion sobre la alta incidencia de
casos familiares (25% en una revision de
los 97 casos publicados hasta 1959) y
apuntan que se trata de un defecto
congénito
dominante. Ellos separan estos casos y
sugieren el nombre de “Fibrosis quistiea
familiar pulmonar”. Para Baglio y col.
pudiera reflejar wuna
hipersensi- bilidad tisular influenciada
genéticamente.

3) Irritantes quimicos: Se ha tratado
de explicar su mayor frecuencia en los
ultimos tiempos por materiales que
provienen de las nuevas industrias.

4) Alergia:
Rich asi como por Read por inyecciéon

hereditario con caracter

reaccion de

Sugerida por Hamrnan y

intratraqueal en ratas, de suero de

conejo anti-pulmén de rata. La
existencia de eosinéfilos en las lesiones
pulmonares y la mejoria que se obtiene
con los corticoides aboga en favor de
esta teoria.

5) Relacion con enfermedades del tejido
conjuntivo: Rubin sefiala que
hay evidencias en algunos casos de que
el sindrome de
representa una forma localizada o
abortiva de estas enfermedades. His-
tolégicamente a veces son indistin-
guibles las lesiones de las que se
encuentran en la Enfermedad Reu-
matoide. También hay
morfoldgica con la poliarteritis no- dosa,

Hamman-Rich

semejanza

el lupus eritematoso, la granu-
lomatosis de Wegener y la esclero-
dermia.

6) Reaccion a drogas: Se han descrito casos
de fibrosis pulmonar intersticial difusa
en pacientes que lian recibido

tratamiento con hexametonio. Nosotros

nos preguntamos si aqui
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hay otro punto de enlace con las en-
fermedades coldgenas pues es sabido
que con el uso de Penicilina e Hi-
dralazina se producen sindromes se-
mejantes al lupus eritematoso (in-
cluyendo el fenémeno LE). En estos
casos asociados al tratamiento con
hexametonio se produce una enfer-
medad parecida a las colagenas, con-
finada principalmente al tejido pul-
monar (ver Fig. N° 5). Esto nos hace
reflexionar en cuanto a la relacion
posible de las enfermedades colagenas
con el sindrome que estudiamos segun
reportan Rttbin y col.

71 Se lian sefialado ademas como factores
etiolégieos la obstrucciéon cronica al
flujo linfatico, la hipertensiéon venosa

y Sell 'y
cambios

pulmonar, Shapiro

demostraron histolégicos
semejantes en ratones después de la
inoculacién intranasal con H.

influenzae virulento.

En resumen que se desconoce su ver-
dadera etiologia.

CUADRO CLINICO:

No se reconocen diferencias en cuanto a
sexo y raza. Parece ser mas frecuente entre
las edades de 30 y 50 afos, sin embargo se
halla también representada en el grupo
pediatrico, inclusive entre los prematuros.
El caso méas pequefio que se lia reportado
era de 7 semanas de edad y parece ser mas
frecuente en lactantes que
Hemos

en nifos
mayores. encontrado
portados basta de 75 anos. El comienzo de la
enfermedad puede ser brusco e insidioso.

El sintoma més importante por su
la disnea

progresiva. Tos que puede ser seca o con

casos re-

constancia y precocidad es

expectoracién, generalmente moderada o a
veces profusa, blanquecina, mucopurulenta
y a veces hemoptoica. Uno de los casos
reportados muri6 en el curso de una

hemoptisis. Hay ade
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mas dolor tordcico que casi nunca es severo,
pérdida de peso, sudoracién, debilidad. Hay
ademés fiebre que se sefala por infeccién
sobreanadida. En uno de nuestros casos no
habia tal evidencia y durante el periodo de
actividad de la enfermedad se mantuvo una
febricula que regresé totalmente con el
tratamiento por esteroides y reaparecid al
suspender éste y que no fue influenciada
por el tratamiento con antibiéticos. En
estadios avanzados la disnea obliga a la
ortopnea y sb6lo se alivia con la
administracion de oxigeno. En los nifios
pequeios hay ademas dificultad para
progresar en el peso.

El examen fisico revela polipnea, es-
tertores crepitantes finos hacia las bases
pulmonares, estadios
avanzados y en casos de larga evolucién hay

taquicardia. En

cianosis y dedos en palillo de tambor,
reforzamiento del 2do. ruido pulmonar y los
signos de insuficiencia de las cavidades
cardiacas derechas. Hay que destacar que
existe una evidente desproporcién entre los
subjetivos 'y los hallazgos
radioldgicos y los datos escasos que resultan

sintomas

del examen fisico.

El examen radiolégico muestra sombras
en forma de reticulo, nodulos finos o
estriaciones que casi son bi-
laterales, hacia las bases, méas o menos
Esto se ve

siempre

simétricamente distribuidas.
sobre todo en casos de larga evoluciéon. En
agudos los pueden ser
minimos. En otros se observan

casos cambios
casos
lesiones de aspecto bronconeumoénico y en
otros se ven los signos de la descom-
pensaciéon cardiaca. Todos estos cambios
pueden mejorar con el tratamiento por
esteroides y se
sintomas subjetivos.
En los exdamenes de laboratorio se
la eritrosedi-
mentacién y leucocitosis (se ha sugerido que

corresponden con los

encuentra: Elevacién de

cuando ésta estd presente puede servir de
guia para el tto. con esteroi-
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desl. Puede aparecer ademds eosinofilia
moderada y a veces hiperglobulineinia. El
ECG muestra los cambios consecutivos a la
hipertrofia ventricular derecha. Se han

sefialado casos en los cuales se han
encontrado cambios de ST y T compatibles
con una insuficiencia coronariana e
hipertrofia ventricular izquierda que se han
comprobado anatomopatolégicamente. Para
excluir otras posibilidades deben realizarse
ademads estudios buscando células LE, factor
reumatoide, Mantoux, pruebas
para hongos, radiografias de manos, calcio en
sangre, serologia y otros. El diagndstico se
comprueba por la biopsia pulmonar. Las
pruebas de la funcién pulmonar resultan

muy importantes.

cutaneas

FISIOPATOLOGIA Y ESTUDIOS DE LA
FUNCION PULMONAR:

En presencia de fibrosis intersticial la
capacidad de difusiéon para el oxigeno estd
grandemente Esto no es
especifico del sindrome de Hamman- Rich
sino qtie aparece en todas las

disminuida.

demaés
entidades nosoldgicas capaces de producir
esa alteracién anatémica. Existe un factor
adicional como es el contacto inadecuado
entre el aire alveolar y la sangre capilar por
una gran destrucciéon del lecho -capilar
pulmonar en las extensas areas de fibrosis lo
cual da lugar a una pobre oxigenacién de la
sangre. Una distribucion desigual del aire
inspirado puede agregarse a los trastornos
y contribuir asi
oxigenaciéon. La pérdida de capilares y la
resistencia vascular aumentada lleva a
hipertensiéon en el menor |y
eventualmente a la insuficiencia del corazén

anteriores a la mala

circuito

derecho.

Como consecuencia de esto las pruebas
funcionales pulmonares demuestran: 1)
Disminucién de la capacidad vital pero
capacidad vital cronometrada

R. C. M.
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normal. 2) Volumen residual aumentado o
normal. 31 Hiperventilacién en reposo. 4)
Concentraciéon de oxigeno arterial normal o
reposo pero que cae
rapidamente con el ejercicio y se eleva a lo

disminuida en

normal con. la inhalacién de oxigeno al
100%. 5) Tensién alveolar de oxigeno
normal. 61 C(L disminuido o normal en
sangre arteria] por la hiperventilaciéon ya
sefialada y porque los trastornos de la
difusién no afectan a ese gas como al
oxigeno por su mayor difusibilidad a través
de la membrana alvéolo-capilar. 7) Hiper-
tensién de la arteria pulmonar.

EVOLUCION Y PRONOSTICO:

Al principio se pensé que la enfermedad
era fatal y de curso agudo. Sin embargo
muchos de los pacientes
posteriormente tuvieron la enfermedad por
un periodo considerable de tiempo teniendo

observados

un curso progresivo y crénico con aumento
de la disnea, cianosis e insuficiencia
cardiaca congestiva. Segtin Baglio el 60%
hacen algin grado de cor pulmonale. La
muerte puede ocurrir por la descompen-
sacion cardiaca o en los casos de curso mas
agudo por la insuficiencia respiratoria o por
ambas.

El curso puede ser alterado por los
corticoides en el sentido de mejoria y se
sefiala que se agrava el proceso con la
suspension de éstos sin que posteriormente
se obtenga nueva mejoria al reiniciar el
tratamiento.

ANATOMIA PATOLOGICA:

Macroscépicamente los pulmones tienen
generalmente un aspecto sélido, con un
aumento en peso y consistencia. El patrén
lobular pulmonar puede estar
marcadamente acentuado, sobre todo a
nivel de la superficie pleural. La cre-
pitacién estd ausente o marcadamente
disminuida y la superficie de seccién
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presenta un aspecto fibroso aunque pe-
querias formaciones quisticas y bulas
enfisematosas pueden estar presentes. En
algunos casos el pulmén puede tener un
aspecto francamente cirrético.
Histologicamente se senalan las si-

guientes caracteristicas: 1) La presencia de

una  proliferacion de tejido fibroso
intersticial difusa y progresiva que abarca
todo el pulmoén. 2) Hiper- plasia y

metaplasia de las células alveolares (las
cuales en muchos casos pueden estar
desprendidas en la luz y cargadas con
pigmento de Hemosiderina o de apariencia
lipofagica). 3) Lesiones de
peribronquiolar, hiperp’lasia del musculo
liso e inflamacién crénica.

4) Necrosis de las paredes alveolares,
exudado fibrinoso y presencia de membrana
hialina adherida a las paredes alveolares.
5) Edema marcado y depésito de fibrina en
las paredes alveolares con el consiguiente
engrosamiento de los tabiques. 6) Infiltrado
inflamatorio que consiste generalmente en

fibrosis

escasos  leucocitos  polimorfonucleares,
abundantes

mononucleares, algunos plasmocitos, escaso

linfocitos y células

ntimero de  células  eosindfilas y
ocasionalmente células gigantes. 7) No

demostracién de la presencia de bacterias.

TRATAMIENTO:

Se usan medidas generales como el
reposo, administracion de oxigeno cuando
hay gran disnea, digitalicos, dieta sin sal y
diuréticos en presencia de insuficiencia
cardiaca.

Los principales agentes son los corti-
coides suprarrenales que comenzaron a
usarse a partir de 1952. Estos medica-
mentos son capaces de producir mejoria
sintomatica, radiolégica y en las pruebas
funcionales pulmonares, pero des-
graciadamente en el mayor ndmero de
casos esto no es asi o es por muy breve
tiempo. Aquéllos que responden mejor
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son los que tienen una corta evolucién de
su enfermedad pero son de muy poco valor
en la fibrosis ya constituida; pro-
bablemente actiian por medio de su accién
anti-inflamatoria alterando la respuesta
tisular. Se han reportado casos que han
sobrevivido incluso varios afios después de
hacerse el diagnéstico gracias a la
terapéutica  coOrtico-esteroidea.
reporta un caso en que
respiratoria retomé a niveles normales
después debtratamiento con pred- nisolona
a pesar de histoldgicos
aparentemente irreversibles que incluian
hasta formacién de hueso en el pulmoén.
Los hechos parecen demostrar que la
terapéutica debe enérgica-
mente y desde temprano para mantener
controlada la enfermedad el mayor tiempo
posible. Es wun detalle plenamente
confirmado que la reduccién en la dosis o la

supresiéon del tratamiento con corticoides

Douglas
la funcién

cambios

comenzarse

se acompafna con agudizacion de los
sintomas y progresion rapida hacia la
muerte excepto en muy contados casos por
lo cual se recomienda que una vez

instituido el mismo se  continte
indefinidamente bajo una estrecha vi-
gilancia teniendo sumo cuidado en la
reducciéon de la dosis. Por ese detalle
Collins recomienda reservar este trata-
miento para los enfermos muy graves lo
cual no nos parece prudente porque segun
se ha dicho estos casos responden muy

pobremente.

REPORTE DE DOS CASOS

Caso 1: M. S. R., femenina, blanca, 63
anos, dedicada a las labores de su casa,
ingresa en la Sala 4B del Hospital Fajardo
el 16 de Septiembre de 1963 y refiere que
25 dias antes de su ingreso padeci6 de dolor
de garganta que mejor6 en los dias
subsiguientes. 17 dias antes del ingreso
comenz6 a sentir disnea cuando realizaba
las labores de su casa, fiebre de 38.3 C y
dolor moderado
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en el plano posterior de ambos herni- térax.
Todo esto mejord con el reposo. Vista por un
facultativo le fue impuesto tratamiento con
varios antibiéticos (al menos 6) antes de su
ingreso en el Servicio. Persistié temperatura
de 37 a 37.5°C que constataba por las tar-
des, disnea de esfuerzo, sudoracién, de-
caimiento y anorexia. Refirié haber perdido
20 libras de peso en el dltimo afio y que
desde el comienzo de su enfermedad tuvo tos
seca que después se acompand de
expectoracion blanca, escasa.

Al examen fisico no se encontrd cianosis,
las mucosas eran palidas y el peso de 120
libras. Frecuencia respiratoria de 36/min.
superficial. Expansién pulmonar disminuida
ligera y globalmente, vibraciones vocales
disminuidas hacia las bases sobre todo la
izquierda y sub- matidez en ellas. A la
auscultacién se encontraron estertores
crepitantes en ambas bases en los planos
posteriores y laterales, algo mas altos en el
lado izquierdo. El pulso era de 96/min. re-
gular y la TA de 100/70. Soplo sistdlico de
poca intensidad en punta y mesocar- dio.
Orofaringe algo enrojecida. No se encontré
ingurgitaciéon yugular, hepa- tomegalia ni
edemas.

Al discutir el caso se plantearon los

siguientes diagnosticos como probables:
1) Sindrome de bloqueo alvéolo-capilar
idiopatico (Sindrome de Hamman- Rich) o
secundario a colagenosis o neo- plasia. 2)
Neumonia viral. 3) Bronco- neumonia sub-
aguda o crbnica por un germen resistente a
los antibiéticos usados.

Los exédmenes de laboratorio arrojaron
los siguientes resultados: Hemogra- ma: 4
280.000 hematies, hemoglobina 11.66 gm.,
leucocitos 12,500 (segmentados 75, linfocitos
21, monocitos 4), eri- tro: 48 mm. a la Ira.
hora, hematocrito 38%, glicemia 95, urea 28;
orina y heces fecales fueron negativos;
urocultivo ne-

R. C. M.
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gativo. Proteinas totales: 6 gm. (Serina 3.3
y Globulina 2.7). Pruebas funcionales
hepaticas normales. Serologia negativa,
Calcio 11 mg., Fosfatasa alcalina 3 U
Bodansky. Aglutininas en frio: negativa,
células LE: negativa, Mantoux: negativo,
Hemocultivo: negativo.  Tiempo de
protrombina: 100%.

bipoplasia del sistema trombocitopoyé- tico,
normalidad cuantitativa del sistema
granulopoyético con predominio de los
metamielocitos, stab y segmentados.
Aumento del tejido graso medular. ECG:

normal.
Radiografias (Fig. 1) : Térax: Lesiones de
aspecto broneoneumonico de las

Fig. 1 Aspecto radiolégico de las lesiones pulmonares situadas
hacia los bases. Radiografia tomada pocos dias después de su
ingreso. (Caso 1.)

Estudio bacteriologico del esputo: ne-
gativo para bacilos acido-alcohol resistentes
y no se obtuvo crecimiento bacteriano ni

micolégico. Prueba de Histoplasmina:
negativa. Prueba del
Rojo Congo: normal. Médulograma:

No células atipicas o ajenas. Hipoplasia
del sistema eritropoyético, discreta

R. C. M.
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bases y regiones parahiliares. Manos y pies:
Normales. Senos perinasales: Normales.
Columna dorso-lumbar: Ligera escoliosis
lumbar con moderados cambios artrésicos.
Artritis de la articulacién sacro-iliaca.
Calcificacion de las paredes de la aorta.
Biopsia de grasa pre-escalénica fue
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negativa. Estudio citologico de esputos fue
negativo de células neopléasicas.
Broncoscopia: negativa. El lavado bron-
quial no demostré6 células neoplésicas,
bacterias ni bongos.

Pruebas funcionales respiratorias: 1)
Capacidad vital 595 cc. (25.4% de la
predicha). 2) respiratoria:
38/min. respirando aire atmosférico y
oxigeno al 100%. 49/min. después del
ejercicio.
(respirando aire), 281 (respirando oxigeno)
y 304 (después del ejerciciol. Ventilacion:
6.97 lts/min/m? (respirando aire), 6.32
Its/min/m2 (respirando oxigeno) y 10.25
Its/min/m2 (después del ejercicio). 3)
Saturaciéon de sangre arterial: 91.8% (con
aire), 94.7% (con oxigeno) y cae a 73%
después del ejercicio. 4) No atrapamiento
de aire espirografico. 5) No pudo
determinarse la capacidad vital
cronometrada. Conclusiones: No se puede

Frecuencia

Volumen corriente: 269 cc.

dar significacién estricta a la marcada
reduccién en los volumenes pulmonares
por tener una biopsia pre-escalénica
reciente que le produce dolor. Marcada
hiperventilaciéon en reposo, respirando aire
y oxigeno, realizada a base de una alta fre-
cuencia y un volumen corriente muy
reducido. Consumo de oxigeno ligeramente
elevado en reposo que se reduce con el
gjercicio por hacerse més notorios los
trastornos difusionales que priman en esta
paciente. Discreta hiposa- turacién arterial
en reposo que cae notablemente después
del ejercicio y se eleva con la inhalacién de
oxigeno al 100% aunque sin alcanzar la

saturacién completa por haber
posiblemente trastornos de
Ventilacién/perfusion. Existe disnea
objetiva e incapacitante después del

gjercicio. Marcada insuficiencia res-
piratoria compatible con fibrosis, no pura,
ya que coexiste un factor enfisematoso,
predominando el primer factor sobre el

segundo.
A su ingreso en la Sala se hizo nue
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vamente un tratamiento de prueba con
Penicilina persistiendo mas o menos igual
su sintomatologia subjetiva asi como los
signos fisicos y radiolégicos por lo cual se
suspendié rapidamente. En vista de la
negatividad de los examenes y valorando la
posibilidad del sindrome de Hamman-Rich
en Octubre 3 se comienza el tratamiento
con Prednisona a razén de 40 mg. diarios.
Se obtuvo una rapida mejoria subjetiva en
cuanto a la disnea y la tos, la temperatura
cay6 por debajo de 37°C asi como la
frecuencia respiratoria y del pulso. Unos
ocho dias después los estertores crepitantes
casi desaparecieron con discreta mejoria
radiolégica. A los 20 dias de este
tratamiento la mejoria parecié estancarse
por lo cual se aumenté la dosis de
Prednisona a 80 mg. diarios (en esta época
se noté mayor mejoria radiolégica) por una
semana. Al cabo de una semana se comenz6
a suspender la terapéutica con corticoides
paulatinamente permaneciendo unos 12
dias sin ellos. Durante ese tiempo se ensayé
nuevamente tratamiento con antibiéticos
(Cloranfenicol: 2 gm. diarios por 5 dias)
pero no se obtuvieron resultados sino que al
contrario, la disnea y la tos aumentaron y
reaparecié la febricula por lo cual se
reinstituyé el tratamiento con Prednisona
(40 mg.
nuevamente el sindrome de Hamman-Rich.

diarios)  cobrando fuerza
Con el reinicio del tratamiento hubo una ra-
pida mejoria en cuanto a la disnea, volvi6 a
caer la temperatura y a los 6 dias los
crepitantes bajado

considerablemente.

estertores habian

El dia 1® de Diciembre se practicé la
biopsia pulmonar en el 1ébulo inferior
derecho. El resultado fue el siguiente: (Ver
figuras 2 y 3) : “Fragmentos de pulmén en
los cuales se observa fibrosis intersticial, en
zonas mas intensa y en otras menos
marcada, que rodea completamente los
alvéolos

R. C. M.
Aso. 31, 1964



Fig 2 Fibrosis intersticial difusa, proliferacion de fibras musculares e infiltrado linfo-
citario intersticial. (Caso I) x 100.

Fig. 3 Proliferacion de las células alveolares con aspecto adenomatoso. (Caso 1) x 400.
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en los cuales hay proliferacién de las
células dandole un aspecto
En algunas

alveolares
adenomatoso. zonas hay
acumulos de células linfo-monocitarias y
proliferacién de las células endote- liales de
las arteriolas. Se

hematies en la luz alveolar. Compatible con

observan también
fibrosis intersticial difusa pulmonar (S. de
Hamman-Rich).”

El post-operatorio fue algo tormentoso
pues la herida se infecté y se complicé con
una fistula bronco-pleuro-cutdnea y un
pequeiio derrame pleural derecho. (Se
cultivé un estafilococo dorado coagulasa
positivo en el liquido del derrame y en la
secrecion de la herida, que fue sensible al
Cloranfenicol). Ello
leucocitosis, fiebre, taquicardia, polipnea y
aumento de la disnea pero sin embargo, los
signos radiolégicos en la base izquierda
mostraron gran mejoria asi como los signos
auscultatorios. E1 ECG mostr6 taquicardia
sinusal, ondas P acuminadas pero dentro
de valores signos de
sobrecarga del ventriculo derecho.

Con el tratamiento por Cloranfenicol
cay6 la fiebre y comenzé a mejorar ra-
pidamente la infeccién de la herida. La
disnea fue el sintoma que méds demor6 en
Otras
surgieron fueron: Diabetes que al principio

coincidid con

normales. No

regresar. complicaciones  que
se mostrd algo resistente al tratamiento y
que seguramente estaba favorecida por los
esteroides; estomatitis angular, moniliasis
hubo
comprobacién pero las lesiones eran tipicas

oral y wvaginal. (De esto no
y regresaron con Nistatina localmente). Se
le dio a la enferma Nistatina por via oral
con objeto de prevenir una moniliasis del
tracto gastrointestinal. Estas tltimas com-
plicaciones
nuestro juicio por los corticoides, anti-
bidticos y seguramente contribuyé la
misma diabetes.
Fue dada de alta el 4 de Enero de

estuvieron favorecidas a
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1964 con una muy marcada mejoria en su
estado y aspecto general, sin fiebre, habia
solamente muy discreta disnea a los grandes
esfuerzos. Estertores crepitantes muy finos
en la extrema base en ambos hemitérax.
Curacion de las lesiones bucales y vaginales.
Control de su diabetes y la herida, aunque
permanecia abierta estaba en vias de franca
curacion. El tratamiento a su alta fue de
Prednisona 20 mg. diarios, dieta de 1255
cal.,, Insulina Lenta 15 U diarias y complejo
B.

No regres6 para su chequeo como se le
habia indicado hasta 6 meses después de su
alta en que nos refiri6 que persistié la
mejoria en cuanto a la disnea y la tos, que
llegaron a
restituyéndose a su trabajo normal en la

desaparecer totalmente
casa. Su estado general siguié siendo bueno.
Siguié irregularmente el tratamiento pues
sin ser vista por nosotros bajé los corticoides
gradualmente basta descontinuarlos total-
mente al cabo de unos 4//2 meses después de
su alta. Pasa unos 20 dias sin la Prednisona
y comienza discreta disnea a los grandes
esfuerzos, tos seca y sensacién de fiebre que
no fue comprobada termométricamente por
lo que comienza a tomar espontaneamente
10 mg. de
Suspendié el tratamiento con Insulina y la

Prednisona  diariamente.
dieta aproximadamente a los 4 meses de su
alta, porque, segun nos dijo, los Benedict
eran negativos.

Al examen fisico solamente aparecieron
estertores crepitantes muy finos y escasos en
la parte extrema de ambas
pulmonares en el plano posterior. La
glicemia fue de 93 y no habia glucosuria. No

bases

se encontraron signos de descompensacién
cardiaca y negdé sintomas sugestivos de
descompensacién de su diabetes. En la
radiografia de térax (ver fig. 4) se comprobd
la existencia de lesiones en forma de reticulo
fino hacia las bases pero sin duda alguna

R. C. M.
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Fig 1 Obsérvese la gran mejoria radiolégica de las lesiones a pesar de
la irregularidad en el tratamiento. Ha aumentado la transparencia a
nivel de lus bases que ofrecen el aspecto de reticulo fino caracteristico
de esta enfermedad. Radiografia tomada unos 10 meses después del
comienzo de su enfermedad.

(Caso 1.)

habia una grandisima mejoria en cuanto a
las placas de su ingreso y aun a las
correspondientes a su alta. Por la simple
inspeccién se podia constatar de manera
objetiva la mejoria en su estado general y lo
bien que toleraba los esfuerzos.

Caso 2: O. G. R., femenina, 29 afos, raza
blanca, casada, remitida del Hospital de
Isla de Pinos. Antes de su ingreso nos
habian mostrado las radio

R.C. M.
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grafias semejantes a la foto-
grafia de la figura N“ 5 de
este trabajo. La paciente re-
firié que desde hacia 2 afos
y encontrandose en el tercer
mes de su cuarto embarazo
comienza a notar disnea al
realizar los quehaceres de su
casa que se acompafi de tos
que fue seca al principio y
después humeda, siendo la
expectoracién blanca o ama-
rillenta. Recibié tratamiento
por distintos facultativos con
expectorantes, Estreptopeni-
cilina y Triple Sulfa sin no-
tar mejoria de sus sintomas
los cuales fueron en aumen-
to. A los 8 meses de emba-
razo ingresa en un Centro de
Maternidad de esta capital
dando a luz un feto a térmi-
node6libras ayudada por
aplicacién de forceps por la
disnea que presentaba, nece-
sitando oxigeno por cianosis.
Después del parto comienza
fiebre de 38°C por las tar-
des. Le practican radiografia
de pulmones y manos, asi
como una biopsia pre-esca-
1énica siendo remitida a un
Hospital General sin diag-
néstico. De aqui es remitida
a un Centro antituberculoso
donde permanece ingresada por espacio
de 8 meses. Le practican radiografia

de torax, broncoscopia, broncografia,
pruebas funcionales respiratorias y es-
tudio bacteriolégico de esputos siendo
tratada con Estreptomicina e Isonia-
zida. La febricula se mantuvo ocasio-
nalmente durante todo su ingreso. A los
4 meses tuvo alguna mejoria en la dis-
nea y en los dltimos tiempos no nece-
sité del oxigeno. La enferma pide el
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alta cuando se le plantea la necesidad cién con el embarazo y la poca respuesta a
de una biopsia pulmonar. los esferoides.

En su casa sigue tratamiento con Es- Exdamenes de laboratorio: Hemoglo- bina

treptomicina e Isoniazida durante 4 me- 15.1 gm; leucocitos 25.500, (Stab. 1, Seg. 70,
ses; al cabo de este tiempo nota inten- Eosinéfilos 2, linfo 21, ni o; nocitos 6),
sificacién marcada de su disnea por lo hematocrito 48%, glicemia 115, urea 28,
que ingresa en el Hospital de Isla de proteinas totales 7.7 gm. Serina 3.9 y
Pinos de donde nos es remitida para Globulina 3.8, serologia dudosa positiva y al
repetirla fue negativa. Coagulacién: 8 min;
sangramiento; 3 min., orina y heces fecales

terminar su estudio. Como dato de in-
terés se debe senalar que recibié du-
rante varios dias tratamiento con Pred-
nisona a razén de 120 mg. diarios sin

normales, Mantoux: negativo, células LE:
negativo, examen bacteriolgico de esputos:
que hubiera mejorado de sus sintomas negativo para bacilo de Koch, crecieron
Neisseria catarrbalis y estreptococo vi-

ridans.

por lo que diclio tratamiento fue sus-
pendido. Refirié ademas palpitaciones,
aumento de volumen de los tobillos y
pérdida de 40 libras en 2 afios.

Radiografias: Toérax (Ver figura 5/
Multiples imagenes nodulares pequerias en
la totalidad de ambos campos pulmo

Al examen fisico se encontr6 una en-

ferma en ortopnea, con discreta cianosis
y dedos en palillo de tam-
bor. Peso de 119 libras.
Frecuencia respiratoria de
36/min, estertores crepitantes
finos y escasos en la mitad
inferior de ambos hemitérax
aunque predominantes en el
izquierdo y hacia los planos
laterales.
Pulso 140, min, TA 110/80,
reforzamiento del 2do. ruido
pulmonar. No se encontraron
edemas, ingurgitacién
yugular ni hepatomegalia.

El caso se discuti6 ha-
biéndose hecho los siguientes
planteamientos: 1) Sindrome
de Hamman-Rich, 21 Micosis
pulmonar, 3) Enfermedad del

tejido conjuntivo a
participacién pulmonar
fundamentalmente.

4) Arteritis pulmonar, 51
Hipertensién pulmonar se-
cundaria a tromboembolis-
mos multiples por la reacc-

fig 2 trombolismos nodulares pequenias en la totalidad de ambos
campos pulmonares. Radiografia tomada al ingreso. (Caso 2.)
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nares con engrasamiento de las sombras
hiliares. Senos perinasales: normales.
Manos: normales.

Biopsia muscular: Normal. ECG: Eje
de QRS en 140° ondas P puntiagudas en
D2, ancha y mellada en D3. SI, Q3, S de VI
a V6. Onda T negativa en D3, VI, V2,
aplastada en AVF.

Conclusion: Signos de hipertrofia
ventricular derecha.

Cateterismo intracardiaco: Oxigeno
en arteria radial izquierda 9.28% con
42.01% de COj, presion sistélica en camara
de entrada del ventriculo derecho 101 mm.
Hg. Se concluyé: Marcada hi- posaturacién
periférica sin retencion de CO0z, gran
hipertensién
derecho. (No se pudo terminar el estudio
hemodin4dmico por las malas condiciones de
la paciente).

Pruebas funcionales respiratorias:

1. ) “La Capacidad vital estudiada en
posicién semi-sentada severamente dismi-
nuida 130.3% de la predicha). 2.) Gran
hiperventilaciéon reposo,
respirando la paciente aire atmosférico y
desciende aunque sin
desaparecer, al inhalar oxigeno al 100%. La
misma esta realizada a base de una alta

sistélica del ventriculo

pulmonar en

notoriamente

frecuencia con un volumen corriente no
muy disminuido. No se realiz6 la prueba de
ejercicio standard por la intensa disnea. 3.)
CO02 normal en reposo con una marcadisima
hiposaturacion arterial de oxigeno (69.3%) m
La inhalacion de oxigeno durante 12
minutos eleva la misma a un 98.6%, 6 sea, a
niveles cercanos a una saturacién total. 4.)
Mecdanica respiratoria muy poco alterada.
No existe atrapamiento de aire espirografi-
co. Capacidad vital cronometrada normal”.
Las conclusiones fueron de que la
disminucién de la capacidad vital era por
pérdida de tejido pulmonar funcionalmente
activo. El

marcado aumento de su

ventilacién  pulmonar se atribuyé a

trastornos del intercambio gaseoso

R. C. M.
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primando los trastornos de difusiéon sobre
los de ventilacién/perfusién sin que éstos
altimos pudieran ser eliminados.

Permanece ingresada por espacio de 37
dias manteniendo su disnea y cianosis lo
cual le dificultaba hasta los menores
esfuerzos ejemplo

como  por comer,

necesitando  oxigeno permanentemente
para aliviar sus sintomas. En muy contadas
ocasiones hizo una febricula que no pasé de
37.5°C; persisti6 la tos con expectoracién
blanquecina. El examen fisico se mantuvo
como a su ingreso. Se hace la biopsia
pulmonar a los 34 dias de su ingreso y
aunque después se quejé de dolor intenso
en el hernitérax derecho, no se encontraron
complicaciones desde el punto de vista ra-
dioldgico ni clinico, persistiendo las lesiones
igual que a su ingreso. El dolor desaparecid
después del bloqueo de los
intercostales con Novocaina. La biopsia
pulmonar demostro: “Frag

mentos de pulmén con fibrosis intersticial,
proliferacién  de
adenomatosa de las células alveolares y
bronquiolares que circunscriben nodulos
delimitados por tejido conectivo més laxo.
Infiltrado linfocitario escaso intersticial y
discreto
arteriolar. En los alvéolos y tejido conectivo

nervios

fibras musculares y

engrosamiento de la pared

existen algunas coérporas amiléceas.
Diagnéstico: Fibrosis intersticial pulmonar

difusa IHamman- Rich).”

Tres dias después de practicada la
biopsia fallece en un cuadro de intensa
disnea y shock que no respondié al tra-
tamiento. El tratamiento realizado fue de
oxigeno, reposo en Fowler y Estrep-
topenicilina en los dias siguientes al ca-
teterismo y la biopsia pulmonar. Se hizo
tratamiento con Hidrocortisona y ACTH
previamente a estas exploraciones para
prevenir la insuficiencia suprarrenal por los
corticoides que habia
anterioridad.

recibido con
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Fig. 6 Superficie nodular de ambos pulmones, en vista frontal, aprecidndose el aspecto firme
de dichos érganos y la regularidad y nitidez de las nodulaciones. (Caso 2.)

HALLAZGOS DE NECROPSIA

El héabito externo correspondia al ca-
daver de una mujer blanca, de 29 afios de
edad, que presentaba discreta cianosis
peribucal y una herida quirdrgica reciente
en hemitérax derecho reliquia de una
biopsia pulmonar previa. Las cavidades
pleurales se encontraban revestidas por
serosas de color gris rosado,
brillantes y humedas, a excepcién del
I6bulo inferior derecho donde existia una
cicatriz quirurgica y algunas membranas
de fibrina en relacién con la biopsia
pulmonar realizada. No existia liquido
libre en las cavidades pleurales y si 200cc.
de un liquido amarillo turbio en cavidad
pericardica.

Los pulmones no se plegaron a la
apertura del térax, ocupando en su to-
talidad ambos espacios pleurales. El
pulmoén derecho pes6 600 gramos y 550

lisas,

142

gramos el izquierdo, después de la fijacién
en formalina al 10%. La superficie
pulmonar era de color carmelita rosado y de
aspecto finamente nodular, (Fig. 6), siendo
estos nodulos de igual tamafio, 3 inms. de
didmetro y afectando difusamente la
totalidad de la superficie; la consistencia
estaba notablemente aumentada al corte,
no existiendo crepitacién y la superficie de
secciéon conservaba el patréon nodular y el
aspecto compacto. (Fig. 7). Tanto los bron-
quios intrapulmonares como los extra-
pulmonares estaban ocupados por un
material mucoide espeso. La antracosis era

discreta.

Los ganglios linfaticos hiliares, inter-
traqueobronquiales y paraadrticos estaban
llegando los

aumentados de tamafo,

mayores basta 3 cms. de diametro,

R.C. M.
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de consistencia elastica al corte y coloracién
carmelita-negruzca.

El corazén pesé 300 gramos. El espesor
promedio del
izquierdo fue de 1.2 cms. y el del derecho
0.5 cms., existiendo discreta dilatacién de
este ultimo, asi como de la auricula
derecha. No existian  deformidades
valvulares y los grandes vasos no
presentaban alteraciones.

miocardio ventricu- lar

El higado pes6 1,500 gramos, siendo su
superficie lisa, brillante de color rojo vinoso
y presentando un aspecto congestivo al
corte.

El hazo pesé 300 gramos, no presen-
tando anormalidades en su superficie y si
marcada congestiéon de la pulpa roja. El
estomago estaba discretamente dilatado y
presentaba un 4rea irregular, bien
delimitada, a nivel de la mucosa

Fig. 7 Superficie de seccién de ambos pulmones mostrando la densidad del parénquima y

del cuerpo y antro, de color negruzco y
aspecto necrético. Los érganos contenidos
en la cavidad craneal, el resto del tubo
digestivo, el aparato génitourinario y las
glandulas de
presentaban alteraciones.

secrecién interna no

KXAMEN MICROSCOPICO
Se obtuvieron cortes de diferentes areas
de los 16bulos pulmonares, utilizandose las
coloraciones de Hematoxilina y Eosina y
Van Giesson para colageno, los cuales

presentaban hallazgos histol6gicos
similares, que consistian en:
Engrasamiento de los septum inter-

alveolares por fibrosis intersticial difusa
que en zonas estaba constituida por tejido
conjuntivo laxo y en otras més grueso, con
variable ntimero de linfo- citos y células
monocitarias; (Fig. 10 y 111 habian zonas
donde el nimero de

conservacién del patrén nodular de una superficie externa. caso 1

R.C. M.
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Fig. 10 Aspecto adenomatoso de los alvéolos debido a fibrosis intersticial y metaplasia cuboidea del
epitelio de revestimiento. Infiltrado linfocitario intersticial. (Caso 2) x 400.

capilares. Infiltrado linfocitario. (Caso 2) x 400
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alvéolos lucia reducido y el epitelio que los
revestia era cubico, dandole un aspecto
adenomatoso. (Fig. 8 y 10).

Se observé proliferaciéon de fibras
musculares peribronquiales y alveolares
(Fig. 8) y los capilares interalveolares eran
poco apreciables en distintas zonas. Existia
engrosamiento discreto de la intima de las
arterias y la luz de los bron-

eon areas de pulmén con las alteraciones
anteriormente descritas, separadas por
tejido conjuntivo més laxo, lo que seria una
evidencia o acentuacion del patrén
lobulillar (Iobulillo secundario) del pulmén.
(Fig. 9).

El miocardio ventricular derecho pre-
sent6 discretos signos de hipertrofia de sus
fibras. En los cortes de ganglio lin-

fig. 8 Engrosamiento marcado de los tabiques interalveolares con revestimiento epitelixii ctiibico
de los alvéolos, ddndole aspecto adenomatoso; hipertrofia de las fibras musculares lisas
peribronquiolares y exudado linfohistiocitario en la luz de los mismos.

(Caso 2) x 100.

quiolos y bronquios estaba ocupada por
material baséfilo, algunas células leuco-
citarias y epitelio descamado. (Fig. 8l
Variable nimero de cérporas amilacéas se
identificaban en los septum y alvéolos y en
estos ultimos ademads: células gigantes,
histiocitos vacuolados y una sustancia
eosindfila homogénea que en
ocasiones revestia la superficie alveolar, la
cual recordaba la membrana hialina de los
prematuros. La estructura nodular descrita
correspondid

escasas

macroscopicamente, se
histolégicamente
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ladeo correspondiente a cavidad torécica
existia una hiperplasia de las células
reticulares con pigmento lipocromo en su
interior y moderada cantidad de pigmento
antracosico. Los cortes de higado y bazo
correspondian con una congestién pasiva
créonica y en estomago se evidenciaron
zonas de necrosis de la mucosa con
trombosis organizada de la luz de los vasos
de la submucosa. No existian alteraciones
dignas de mencién en el resto de las
preparaciones histoldgicas.
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Fig. 9 Tabique eonjimtivo-vascular que delimita las dreas nodulares visibles macros-
copicamente. (Caso 2) x 100.

Las conclusiones anatémicas fueron las
siguientes:
fusa pulmonar, hipertrofia y dilatacién de
cavidades derechas, pleuro-pericarditis,
hiperplasia reticular de los ganglios
linfaticos tordcicos, congestién pasiva
créonica de los oOrganos abdominales y
necrosis de la mucosa gastrica por
trombosis vascular.

Fibrosis intersticial di

CONCLUSIONES Y RESUMEN:

Se hace una breve revisiéon sobre la
fibrosis pulmonar intersticial difusa o
Sindrome de Hamman-Rich y se reportan
2 casos en los cuales se hizo el diagnéstico
clinicamente y se comprobé en vida. Uno
de ellos, de méas larga evolucién, no
respondié al tratamiento con esteroides en
dosis altas que se practicé en otro centro
antes de su ingreso. En la autopsia se
comprobaron severisimas alteraciones en
ambos pulmones los cuales tenian el
aspecto del “pulmén
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El otro caso, de una evolucién
corta,
rablemente al tratamiento con esteroides y
permanece vivo 10 meses después del
comienzo de su enfermedad (practicamente
asintomatico a pesar de haber llevado su
tratamiento con irregularidad). Fue
llamativa la correspondencia directa entre
la mejoria subjetiva, objetiva y radioldgica
con el tratamiento por esteroides y la
reanudaciéon de los sintomas al suspender
éstos. Se enumeran ademads las distintas
complicaciones sufridas, algunas de las
cuales tuvieron relacién, sin duda alguna,
con este tratamiento.

cirrético .

mucho més respondié  admi-

SUMMARY ANU CONCLUSION!*:

A Dbrief review of diffuse interstitial

pulmonary fibrosis or Hamman-Rich
sindrome is inade and two new cases in
which tbe diagnosis was established

clinieally and confirmed while the pa-
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tients were alive are reported. One of the
patients who showed a longer evolu- tion
did not respond to high dosages of steroids
administered to hin another hospital before
his admittance to ours. At necropsy, very
severe changes were observed in both lungs
whieli bad the aspect of “cirrbotic” lungs.
The other patient who showed a inuch
shorter evolution responded reniarkably to
treatment witli steroids an dhe is still alive
ten months after the beginning of the
disease (practically without syniptoms in
spite of the irregular way which he has
followed treatment). The direct relationship
between the sub- jective, clinical, and
radiological impio- vement due to treatment
witli steroids and the reapppearance of
symptoms at its discontinuation is
noteworthy. The various complications wich
occurred. gome of them undoubtedly related
to this treatment, are mentioned.

CONCLUSIONS ET RESUME:

On y fait une breve revisién sur la
fibrose  pulmonaire interstitielle (ou
Syndrome de Hamman-Rich) et on vy
rapporte deux cas dont le diagnosis a été
fait cliniquement et a été confirmé en vie.

L’'un d’eux, d’'une evolution

plus prolonguée n'avit pas répondu au
traitement avec de stéroides a des doses
élevées pratiqué dans un autre hopital
avant son admission au nétre. A 'autopsie
on a confirmé des altérations tres sevéres
ayant seuxci
Taspect du “poumon cirrhotique”.

dans les deux poumons,

L’autre cas, 4 évolution beaucoup plus
courte,
traitement avec des stéroides et vit 10 mois
aprés le commencement de sa maladie

a réponduc admirablement au

(asymptomatique pratiquement malgré
avoir fait son traitement (irre-
guliérement). La correspondence entre
lamélioration  subjective, objective et

radiologique et le traitement avec des
stéroides et le renouement de la sympto-
matologie lorsqu'on le suspendait. On y
énumére différentes
cations subies, dont quelques unes avaient,
doute,

aussi les compli-

sans aucune rélation avec le

traitement.
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