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Fibrosis pulmonar asociada a enfisema: no siempre 
relacionada con tabaquismo
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“Nos han formado en una Escuela Médica, en la que escribir era casi “una obligación” ante un caso 
interesante y poco frecuente. Y nosotros, como docentes, hemos transmitido esa inquietud a nuestros 
colaboradores y alumnos”.

 Las enfermedades del intersticio pulmonar (ILD’s) comprenden más de 100 afecciones,–algunas de 
causas conocidas y otras no–, que comparten un cuadro clínico, radiográfico y funcional. Muchas de 
ellas afectan además la luz y la pared bronquiolar como sucede por ejemplo en la Neumonía Crónica 
Organizada  (COP) y en la Bronquiolitis Respiratoria asociada a Intersticiopatía (BR-ILD).

La primera clasificación sobre este grupo de enfermedades la efectuó Averil Liebow (1911-1978), 
médico patólogo austríaco nacionalizado estadounidense, considerado como el fundador del estudio de  
la patología pulmonar en dicha Nación (Figura 1). Sumado a lo anterior; describió conjuntamente con 
Charles Carrington (1935-1985) el Síndrome Carrington-Liebow, una forma atenuada de la Granulo-
matosis asociada a poliangeítis anteriormente conocida como Granulomatosis de Wegener.

El creciente interés en esta patología hizo que la Task Force de la European Respiratory Society y la 
American Thoracic Society en 2002, presentaran una nueva clasificación, la cual fue reformulada en el 
año 2013 por Travis, Hansell, Costabel y col., y que continúa vigente en la actualidad1, 2.  En el año 2015 
se publicó una nueva sistematización basada en la conducta y/o evolución de la enfermedad haciendo 
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hincapié en el desafío que representa la interpretación diagnóstica dada la posibilidad de algunas en-
fermedades con etiología conocida, como las colagenopatías o las neumonitis por hipersensibilidad,  de 
exponer modelos anatómicos análogos. De hecho, se ha puesto más énfasis en la cooperación clínica, 
tomográfica e histopatológica, para obtener un diagnóstico multidisciplinario3.

Aunque Wiggins y col. fueron los primeros en publicar, en 1990, ocho observaciones de la Fibrosis 
Pulmonar Combinada con Enfisema (CPFE),  fueron Cottin y su grupo en 2005, quienes resaltaron la 
importancia de esta entidad a la que consideraron como una afección distinta en su publicación de una 
cohorte de 61 casos con sus manifestaciones más características: 

1. Predominio del sexo masculino 
2. Fuerte vinculación con el tabaquismo importante
3.  Imágenes tomográficas con enfisema pulmonar en campos superiores y fibrosis y/o “panalización” 

en los inferiores
4. Volúmenes pulmonares relativamente conservados, DLCO gravemente disminuida.
5. Pronóstico muy adverso cuando se asociaba a hipertensión pulmonar4, 5

En la CPFE, la importante carga tabáquica es la responsable de que la incidencia de carcinoma bron-
cogénico sea superior a la existente en las cohortes de Fibrosis Pulmonar. En la bibliografía consultada 
hay bastante evidencia de ello. Se puede citar la mayor agresividad y capacidad invasiva de los tumores, 
así como la prevalencia del carcinoma epidermoide. Asimismo, la sobrevida a 5 años libre de enfermedad 
neoplásica es más baja en la CPFE (27.9%) que en el Enfisema (74%) o en la Fibrosis (50%)6, 7.

Las afecciones del colágeno presentan, con frecuencia, manifestaciones pulmonares  vinculadas  a 
ILD’s.  Cottin y col. en 2011, publicaron una serie de 34 pacientes en los cuales la CPFE se relacionó 
con Artritis Reumatoide en 18 casos y con Esclerodermia en otros 10 individuos. Este hecho reveló que 
podía encontrarse asociada a otras entidades nosológicas distintas del tabaquismo, reforzándose así el 
concepto de que es un síndrome y no una afección con identidad propia8.

En un trabajo reciente, –aún en prensa–, los autores comparan 36 casos de CPFE asociada a Es-
clerodermia en oposición a 72 pacientes con Esclerodermia únicamente. Los resultados muestran 
predominancia en el grupo CPFE de sexo masculino,  fumadores, y pacientes con la característica de 
un escaso compromiso cutáneo. La DLCO severamente disminuida así como una mayor predisposición 
a la hipertensión pulmonar, agravan la evolución y pronóstico de supervivencia. En definitiva, estos 
pacientes presentan una elevada morbimortalidad por lo que es imperativa la cesación tabáquica, así 
como la detección temprana de la presencia de  hipertensión pulmonar9.

Se ha publicado también CPFE en casos de Enfermedad vinculada a IgG4, con una excelente respuesta 
al tratamiento con corticoides10. Esta afección fibroinflamatoria se caracteriza por niveles séricos elevados 
de IgG4 e infiltración tisular de plasmocitos productores de la inmunoglobulina. Cuando compromete 
el pulmón se presenta con características de Neumonía Intersticial Inespecífica (NSIP) o inclusive de  
Neumonía Intersticial Usual (UIP)11, 12.

También ha sido descripta la CPFE de causa ocupacional, en un operario de la industria del neumá-
tico, con evolución favorable mientras permaneció apartado del ambiente laboral nocivo13.

En  este número, Freire y colaboradores14 publican una observación de CPFE relacionada con Artritis 
Reumatoide y con una evolución aciaga. El diagnóstico fue certero gracias a los estudios tomográficos 
que brindan una profusa información sobre las particularidades del parénquima pulmonar. 

Sintetizando, se puede enunciar que si bien el origen causal principal de esta intersticiopatía se 
corresponde con el hábito tabáquico, no es privativo de ello ya que se ha descripto su vínculo con 
procedencias ocupacionales y con las enfermedades del colágeno, especialmente la Esclerodermia y la 
Artritis Reumatoide.
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