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“Nos han formado en una Escuela Médica, en la que escribir era casi “una obligacion” 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 mas de 100 afecciones,—algunas de
causas conocidas y otras no—, que comparten un cuadro clinico, radiografico y funcional. Muchas de
ellas afectan ademés la luz y la pared bronquiolar como sucede por ejemplo en la Neumonia Crénica
Organizada (COP) y en la Bronquiolitis Respiratoria asociada a Intersticiopatia (BR-ILD).

La primera clasificacién sobre este grupo de enfermedades la efectué Averil Liebow (1911-1978),
meédico patélogo austriaco nacionalizado estadounidense, considerado como el fundador del estudio de
la patologia pulmonar en dicha Naciéon (Figura 1). Sumado a lo anterior; describi6 conjuntamente con
Charles Carrington (1935-1985) el Sindrome Carrington-Liebow, una forma atenuada de la Granulo-
matosis asociada a poliangeitis anteriormente conocida como Granulomatosis de Wegener.

Averil Liebow (1911-1978)

El creciente interés en esta patologia hizo que la Task Force de la European Respiratory Society y la
American Thoracic Society en 2002, presentaran una nueva clasificacion, la cual fue reformulada en el
ano 2013 por Travis, Hansell, Costabel y col., y que continda vigente en la actualidad®2. En el ano 2015
se publicé una nueva sistematizaciéon basada en la conducta y/o evolucién de la enfermedad haciendo
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hincapié en el desafio que representa la interpretacién diagnéstica dada la posibilidad de algunas en-
fermedades con etiologia conocida, como las colagenopatias o las neumonitis por hipersensibilidad, de
exponer modelos anatémicos analogos. De hecho, se ha puesto mas énfasis en la cooperacion clinica,
tomografica e histopatoldgica, para obtener un diagndstico multidisciplinario?.

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 afeccién distinta en su publicacién de una
cohorte de 61 casos con sus manifestaciones mas caracteristicas:

1. Predominio del sexo masculino

2. Fuerte vinculacién con el tabaquismo importante

3. Imagenes tomogréaficas con enfisema pulmonar en campos superiores y fibrosis y/o “panalizacién”
en los inferiores

4. Volimenes pulmonares relativamente conservados, D, ., gravemente disminuida.

5. Pronéstico muy adverso cuando se asociaba a hipertensiéon pulmonar* ®

En la CPFE, la importante carga tabaquica es la responsable de que la incidencia de carcinoma bron-
cogénico sea superior a la existente en las cohortes de Fibrosis Pulmonar. En la bibliografia consultada
hay bastante evidencia de ello. Se puede citar la mayor agresividad y capacidad invasiva de los tumores,
asi como la prevalencia del carcinoma epidermoide. Asimismo, la sobrevida a 5 anos libre de enfermedad
neoplasica es mas baja en la CPFE (27.9%) que en el Enfisema (74%) o en la Fibrosis (50%)%".

Las afecciones del coldgeno 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 relaciond
con Artritis Reumatoide en 18 casos y con Esclerodermia en otros 10 individuos. Este hecho revel6 que
podia encontrarse asociada a otras entidades nosolégicas distintas del tabaquismo, reforzandose asi el
concepto de que es un sindrome y no una afeccién con identidad propia®.

En un trabajo reciente, —atin en prensa—, los autores comparan 36 casos de CPFE asociada a Es-
clerodermia en oposicién a 72 pacientes con Esclerodermia tGnicamente. Los resultados muestran
predominancia en el grupo CPFE de sexo masculino, fumadores, y pacientes con la caracteristica de
un escaso compromiso cutdneo. La D, ., severamente disminuida asi como una mayor predisposicion
a la hipertensiéon pulmonar, agravan la evolucién y prondstico de supervivencia. En definitiva, estos
pacientes presentan una elevada morbimortalidad por lo que es imperativa la cesacién tabaquica, asi
como la deteccién temprana de la presencia de hipertension pulmonar®.

Se ha publicado también CPFE en casos de Enfermedad vinculada a IgG4, con una excelente respuesta
al tratamiento con corticoides'. Esta afeccion fibroinflamatoria se caracteriza por niveles séricos elevados
de IgG4 e infiltracion tisular de plasmocitos productores de la inmunoglobulina. Cuando compromete
el pulmoén se presenta con caracteristicas de Neumonia Intersticial Inespecifica (NSIP) o inclusive de
Neumonia Intersticial Usual (UIP) 12,

También ha sido descripta la CPFE de causa ocupacional, en un operario de la industria del neuma-
tico, con evolucién favorable mientras permanecié apartado del ambiente laboral nocivo's.

En este niimero, Freire y colaboradores!* publican una observaciéon de CPFE relacionada con Artritis
Reumatoide y con una evolucién aciaga. El diagnéstico fue certero gracias a los estudios tomograficos
que brindan una profusa informacién sobre las particularidades del parénquima pulmonar.

Sintetizando, se puede enunciar que si bien el origen causal principal de esta intersticiopatia se
corresponde con el habito tabaquico, no es privativo de ello ya que se ha descripto su vinculo con
procedencias ocupacionales y con las enfermedades del colageno, especialmente la Esclerodermia y la
Artritis Reumatoide.
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