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Interrogatoric: Un hermano con neumopatia en
estudio en el Instituto Nacional de Cardiologia. Na-
ci6 y radicé en el Distrito Federal. “Alimentacién
deficiente. Habitacién regular”. Negaron anteceden-
tes personales patolégicos.

Hace dos meses presentd tos seca con tosiduras
aisladas, que remitié espontaneamente en una sema-
na. Tres semanas después nuevamente tuvo tos seca
que esta vez se acompaiié de dolor moderado en re-
gién esternal, cianosis de labios y ufias y disnea de
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PRESENTACION DE UN CASO

medianos a leves esfuerzos, Ha tenido pérdida de
peso, no cuantificada, desde hace un mes.

Exploracién fisica: Peso 21 kg. Talla 1.22 m.
Delgada, conciente, cianosis labial + Apex en el cuar-
to espacio intercostal izquierdo y linea medio clavicu-
lar Revolucienes cardiacas ritmicas, 90 por minuto,
segundo ruido pulmonar reforzado++, Submatidez
en el vértice pulmonar derecho y disminucién de las
vibracicnes vocales en el mismo sitio. Tensién arte-
rial 90/60.

Evclucién: 4-11-72. Disnea intensa que aumenta
al menor esfuerzo y calma con el reposo, fiebre ele-
vada y continua desde hace tres dias. Mal estado ge-
neral- taquipnea. cianosis generalizada aun en repo-
s0. Segundo ruido pulmonar intenso. No hay scplos
cardiacos, ni galope, ni signos de insuficienc’a car-
diaca (la biopsia pulmonar en el hermano correspon-
de a neumonitis intersticial activa tipo Hamman y
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puede agregar que la auscultacién precordial no reve-
la alteraciones valvulares, ni defectos septales, ni can-
sancic muscular que engendrasen situaciones patolé-
gicas en el circuito menor. Esta forma de contraponer
hechos positivos respiratorios con otros atin negativos
cardiaccs, establece de modo inequivoco, la existen-
cia de una neumcpatia primaria, mas adelante vere-
mos que el corazon no permanecié sano.

Una vez aceptada la neumopat’a como la origi-
nal, veamos cual es ella. La insuficiencia respiratoria
es la base para el diagnéstico. El blcqueo alveoloca-
pilar es la alteracién funcicnal inicial y es el inters-
ticio pulmcnar dafiado la base anatémica de este
blequeo y de esta ineficacia respiratoria. Se puede
hacer el diagnéstico directo y en esta enferma no
vale la pena referirse a problemas éseos o neuromus-
culares, ni a situaciones pleurales tumorales u obs-
tructivas de vias aéreas como las causales de la in-
suficiencia respiratcria. En efecto la cianosis marca-
da, la disnea con taquipnea extrema, las cifras entre
36 y 25 mm. de Hg de presién parcial dz oxigeno en
la sangre arterial, cifras bajas pese a que la nifia
estaba en ambiente rico en este gas, sirven para
comprebar la insuficiencia y como punto de apoyo
para asegurar que interfiere la capacidad de difusién
del cxigeno. Este bloqueo y esta insuficiencia respi-
ratoria fueron tan serios que determinaron la muer-
te en una evolucién tan aguda.

Podemos afirmar que cuando hay disnea con
taquipnea en reposo o al moderado esfuerzo y hay
cianosis, debe tratarse de un bloqueo alveolocapilar,
si puede eliminarse la existencia de algtn obstaculo
al aire corriente y el corto circuito de derecha a iz-
quierda. Esto es justamente lo que pasdé en nuestra
enferma: la disminucién de la capacidad de difusién
que determiné la hipoxemia, no estaba compensada
por la hiperventilacion, pero entre ésta y la mayor
difusibilidad del CO, permitieron no sélo su acumu-
lacién, sinc aun el tener este gas presiones parciales
inferiores a lo normal. En la dltima determinacién
del laberatorio informan un pH de 7.53 lo que in-
vita a pensar en alcalosis respiratoria, la que es du-
dosa pues la saturacién de oxigeno sanguineo deb:é
estar hacia 629, y atn inferior y seguramente propor-
cionaban el aumento del metabolismo anaerébico de
todos los tejidos del organismo y por ende no hubiera
sido raro ver mas bien acidosis metabélica, del modo
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que sea este problema debié colaborar en la irrever-
sibilidad del paro cardiorrespiratorio.

El blequeo alveolocapilar es la alteracién inters-
ticial, por una neumonitis intersticial. La lamada
membrana alveolocapilar se dafié inicialmente en el
intersticio mismp, no lo hizo primero por el parénqui-
ma alveolar, lo seco de la tos asi lo sugiere, no empe-
z6 por el capilar pulmonar, lo discreto de la kiperten-
sién arterial pulmonar cuando recibimos a esta enfer-
ma lo hace suponer asi. Se llega asi al diagnéstico
de neumopatia intersticial al que ahora se puede
agregar el calificativo de difusa, tanto porque un pro-
ceso regional no seria tan grave en tan corto tiempp,
cuanto porque los micronédulos observados estan di-
seminados.

Esta neumopatia intersticial difusa ha tenido una
marcha aguda, apenas en diciembre principié a te-
ner tos y ya en febrero fallecié, evolucién menor de
tres meses que permite la etiqueta de sindrome de
Hamman y Rich. Estos autores hablaron de fibrosis
intersticial difusa aguda y como toda neumonitis tar-
de o temprano termina en fibrosis. Por la gravedad
de la nifia no se realizaron pruebas funcionales respi-
ratorias pero es de suponerse que existe el patrén res-
trictivo y quiza cortos circuitos intrapulmonares se-
cundarios.

Las neumopatias o las fibrosis intersticiales difu-
sas son una forma inespecifica de responder a las
agresiones de diversos agentes ya sean éstos biolégi-
cos; virus, bacterias, hongos, etc., ya quimicos a tra-
vés de hipersensibilidad o no: sulfadrogas, hidrala-
cina, etc., gases de mercurio, de tiner, etc., ya no por
exposicién a polvos intertes, asbestos, silicio, pulmén
del labrador, etc. y aun por agentes fisicos como las
radiaciones.

En el terrenc de la probabilidad se puede inten-
tar aceptablemente una etiolocgia viable, utilizando
los datos que pueda aportar el caso del hermano y al-
guna ctra circunstancia, En la historia del hermano
de la paciente que nos ocupa y que es cuatro afios ma-
yor que la nifia, se dice que su abuela sufrié tubercu-
lesis. Pero se puede considerar que ambos enfermos
no han sufrido ese padecimiento, primero porque in-
terrogado un familiar adulto aseguré que aunque la
abuela la tuve, la curaron y la dieron de alta antes de
que naciera el nifio y que sigue bien a ese respecto;
segundo porque las radiografias de térax de ambos
de ningiin modo muestran la imagen de la tubercu-
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sis miliar que seria la forma que remediaria el .caso
agudo que hemos visto; tercero porque estamos supo-
niendo que los dos hermanos tuvieron la misma enfer-
medad y la misma causa, suposicién basada en un
principio cercano en tiempo {poco mas de un mes),
identidad de los sintomas, tos seca, disnea de esfuer-
zo, fiebre y en el nifio cianosis sélo leve, suposicion
también basada en los micronédulos observados, estos
argumentos nos hacen pensar en un mismo proceso
aunque cen distinta agresividad. Ahora invocamos en
este tercer razonamiento, para descartar la tuberculo-
sis, el que al hermano de la paciente, se le practicé
biopsia con el resultado ya conecido (Figs. 11 y 12),
ademas este enfermo mejord notablemente con medi-
cacién estercidea, sin proteccién antifimica, prueba
evidente de que el hermano no fue ni es tuberculaso,
por inferencia queremos argitir es*o, indirectamente co-
mo otra negativa a la tuberculosis en la paciente.

La convivencia de los hermanos y el principio de
una contaminacién del otro, su exposiciéon comin a
un microorganismo o a un ambiente de polvos u otras
particulas inkalables. Es de pensarse en un ataque
viral como primera posibilidad, la leucopenia inicial
de 4200 pudiera apoyar esta hipétesis, menos pro-
bablemente la aspiracion crénica del polvo que abun-
da en la colenia la Aurora donde ellos vivian. Cual-
quiera que sea la causa, se requiere de un terreno or-
ganico propicio para este tipo de respuesta tisular.
Baglio y Col., publicaron .casos de fibrosis inters-
ticial en familiares, dato.que hace presumir el que
exista alguna condicion genetlca famlhar propensa a
esta contestacion. - L , .

La edad de estos ,pag.ientes.-es pnopig,ia para las
enfermedades virales; la nifiez y la juventud son épo-
cas en las que vemos respuestas maximas-a agresio-
nes inmunolégicas en comparacién con las edades
adultas, esto ayuda a entender la fiebre, la evolucion
florida y rapida y la, con tcda seguridad, gran magni-
tud del dafio intersticial que debge existir,

Ademas de la neumonitis intersticial difusa agu-
da, al menos otro problema pulmonar de.asociagion
existié al final. Recuérdese que alguna vez tuvo. sibi-

lancias y otra vez estertores bronquiales, no hay que-

clvidar que hubo aspiracién del liquido gastrico, tén-
gase presente la fiebre y regresando sobre la leucoci-

tasis de 13 y 18 mil. Estos datos»pugdeh indicarnos;

bronquitis aguda sobreafiadida y bronconeymonia

o bronquitis por aspiracion. Por tltimo el.dia 9, du-.

rante las maniobras de reanimacion hubo oahda de
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gran cantidad de secreciéon serohematica por la canu-
la orotraqueal. si realmente el liquido salia por el tu-
bo cuya entrada era traqueal quiere decir que venia
del pulmén, el que haya sido en gran cantidad imp:-
de pensar que sea traqueal por lesién mecanica y si se
originé en el pulmén, entonces la nifia sufrié edema
pulmenar agudo que colaboré en el final.

Es conccido que la hipoxia puede determinar
contraccién venular y que mediante el aumento de la
presién capilar subsecuente se logre edema primero
intersticial y luego alveolar, Sabido es también que
la hipoxia produce hipertensién arterial pulmonar por
constriccion arteriolar y que si ésta es regional, cam-
biante o no, aumenta la presién en los capilares “no
protegidos’” y por ende, edema pulmonar. Es poco
prebable que el liquido serchematico viniese del es-
témago, en cuyo caso se pensaria en gastritis ero-
siva aguda o en tilcera aguda, ambas secundarias a
la situacion de "agobio” o situacién de Stress.

Sélo queda por decir algo del corazén mismo.
A su ingreso ya se sospechaba la existencia de hi~
pertensién arterial. tanto por acentuacién del segundo
ruido, como por la convexidad incipiente del arco de
la pulmoenar, hipertensién que entonces no era mayor
ya que respetaba hilios, electrccardiograma y cora-
zén, pero la placa del dia 8 ya revela mayor dilata-
cién de le pulmonar y del hilio visible y también cre-
cimiento cardiaco que. es preferentemente por e] ven-
triculo derecho.

En conclusién el diagnéstico clinico es: neu-
monitis intersticial aguda, sindrome de Hamman y
Rich posiblemente post virosis, probable bronconeu-
monia por aspiracién, edema pulmonar agudo y car-
dicpatia hipertensiva incipiente.

Histcpatolégicamente las lesiones del caso que
comunicamos corresponden a una tip‘ca neumonia de
células gigantes. En 1910, Hecht? fue el primero
aue describis la neumonia de células gigantes, al in-
formar de 27 casos entre 362 neumonias observadas
en nifics. En 1925 Denton® sefialé la existencia de
cuerpos de inclusién intranucleares en las células gi-
gantes de la neumonia sarampionosa, descubrimiento
que fue confirmado por Pinkerton* en 1945. En
1956, Enders® per una parte y Adams y col$ por
otra lograron el aislamients del virus. a partir de,
lag lesicenes del pulméon, Ademas Adams y ¢ol.8 demos-
trarcn que la neumonia de células gigantes puede ser
preducida-por adenovirus y por el virus del moquillo
del -perro, Dos afios después McCarthy y col.” ais-
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Jaron también el virus del sarampién del pulmén con
neumonfa de células gigantes en nifios con sistema
inumunolégico deficitario.

La neumonia de células gigantes se ha observado
también en animales con diferentes enfermedades
causadas por virus, En 1948, Percy y Holland® la
describieron ascciada con neumonia intersticial y
bronconeumonia en cerdos con dermatosis vegetante
y en el mismo afic Manning y col.? informaron de
4 casos en maccaca mulatta que, ademas, presenta-
ban células gigantes linfaticas o células de Warthin-
Finkeldey en los ganglios del hilio pulmonar. Row-
land y col.?® han comunicado dos casos ocurridos
en cabras enanas del Africa Occidental que padecian
estomatitis y enteritis erosiva.

Recientemente, Korczowski y col.'t al analizar
6 cascs fatales, puntualizan que los dos tipos de pa-
trén histolégico de la neumonia de células gigantes
probablemente corresponden a diversos estadios de
la enfermedad. En 1970, Reddy y col.’2 informaron
de las caracteristicas histoquimicas y ultraestructura-
les de la neumonia de células gigantes en 3 casos fa-
tales; estos autores describen la existencia de mate-
rial intracitoplasmico positivo al 4cido peryédico de
Shiff y coloreable con los métodos para tincién de
hierro, material que no es granuloso y que consideran
podria ser ferritina o un metabolito del hierro unido
a un sistema enzimatico intracitoplasmico: mediante
el microscopio electrénico observaron intensas les‘o-
nes del epitelio alveolar y células descamadas y con-
glomeradas en los espacios alveclares, mieniras que
el endotelio de los capilares sanguineos estaba tu-
mefacto y casi ocluia la luz vascular. Los autores con-

cluyen sefialando una estrecha relacion entre la neu-
monia de células gigantes y la neumonia intersticial
descamativa.

En nuestro medio Salas'® ha reunido 17 casos
de la lesién pulmonar que nos ocupa y en 1968 Vi-
llegas’ publicé 33 casos, Estos autores sefialan la
frecuente coexistencia de grupos de alvéplos con nu-
rosns polimorfonucleares que hicieron suponer una
infeccién bacteriana agregada, que fue corroborada
por cultivos bacterioldgicos en algunos casos y tam-
bién sefialan la existencia de zonas de esclerosis pul-
monar,

El caso motivo, del presente informe tiene gran
interés porque sefiala la posible relacién etiolégica
entre la neumonia de células gigantes y la fibrosis in-
tersticial difusa o sindrome de Hamman y Rich que
podria ser su consecuencia, En efecto, en los pulmo-
nes de nuestra paciente se observaron abundantes
macréfagos espumoscs y zonas de esclerosis pulmo-
nar semejantes a los datos histopatolégicos encon-
trados en la bicpsia del pulmén del hermano de la
paciente, que fue diagnosticada como fibrosis inters-
ticial difusa o sindrome de Hamman y Rich, quien
habia presentado un cuadro sintomatico muy seme-
jante al que causé la muerte en nuestra paciente.
Por lo tanto podria considerarse que ambos sujetos
sufrieron una neumonia de células gigantes que en la
mujer fue tan severa que la llevé a la muerte pero de-
j6 algunas lesiones similares a la fibrosis intersticial
difusa, mientras que el kombre logré sobrevivir pero
la neumonia de células gigantes desembocé en un
sindreme de Hamman y Rich.
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