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Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 72 afnos. Ingresa por un cuadro de disnea sabita mMRC 2-3, con progre-
si6én a disnea mMRC 4. Refiere tos crénica sin cambio en sus caracteristicas. Niega fiebre.

Antecedentes
Ex tabaquista (36 paquetes/ano), con antecedentes de artritis reumatoidea, y fibrosis pulmonar.

Examen fisico
Saturacion de oxigeno 88% aire ambiente, taquipneico. Con hipoventilacion y crepitantes velcro hasta
el tercio medio, bilaterales.

Examenes complementarios
Hemograma normal. La gasometria arterial revela alcalosis respiratoria compensada.

La espirometria y los volimenes pulmonares se encuentran dentro de los limites de referencia, se
observa disminucién severa de la capacidad de difusién pulmonar (D).

La tomografia computarizada toracica de alta resolucién (TCAR) (Figuras 1y 2) muestra enfisema
en los l6bulos superiores, con fibrosis de predominio en lébulos inferiores, no se observan signos indi-
rectos de hipertension pulmonar.

Figura 1. Tomografia computarizada toréacica de alta resolucién. Enfisema centrilobulillar
en lébulos superiores (A, C), engrosamiento de septos inter e intralobulillares periféricos
subpleurales, panalizacion subpleural con gradiente apicobasal, bronquiectasias y
bronquioloectasias por traccién de predominio en I6bulos inferiores (B, C). Hallazgos
tomograficos compatibles con Sindrome Combinado de Fibrosis Pulmonar y Enfisema.
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Figura 2. Tomografia computarizada toracica de alta resolucion. Enfisema en I6bulos
superiores (A), fibrosis en lébulos inferiores (B).

La angiografia pulmonar no presenta signos de tromboembolismo.
La presion arterial pulmonar media es de 25 mmHg.

Diagnéstico
Dados los antecedentes de tabaquismo y enfermedad del tejido conectivo, con pseudonormalizacién de
la espirometria y los volimenes pulmonares y, disminucion severa de la DLCO, mas la asociacién con
los hallazgos tomograficos se plantea el diagnéstico de Sindrome Combinado de Fibrosis Pulmonar y
Enfisema (CPFE, Combined pulmonary fibrosis and emphysema).

El paciente evoluciona con insuficiencia respiratoria refractaria al tratamiento y 6bito.

Discusion

El CPFE se ha individualizado recientemente dentro del espectro de las enfermedades pulmonares
crénicas inducidas por el tabaquismo? 2. Se caracteriza por la asociacion radiolégica y/o histopatolégica
de enfisema y fibrosis pulmonar® . Este sindrome se ha descrito no sélo en el contexto de fibrosis
pulmonar idiopatica (FPI), sino también en enfermedades pulmonares intersticiales relacionadas con
el tejido conectivo, incluida la artritis reumatoide’® como es el caso de nuestro paciente.

Si bien se desconoce su prevalencia, se estima que representa entre el 5 y el 10% de los casos de
enfermedad pulmonar intersticial. La edad promedio de aparicién es de 65 anos®. La mortalidad de
pacientes con CPFE es significativa. La mediana de supervivencia oscila entre 2.1 a 8.5 anos. Si existe
asociacion con hipertension pulmonar la supervivencia al ano es del 60%* °.

La fisiopatologia del CPFE no est4 clara. El tabaquismo representa el principal factor etiolégico y
es probable que haya una predisposicion genética® 2. Se observa predominantemente en hombres!?.
Varias lineas de evidencia sugieren que las enfermedades del tejido conectivo pueden jugar un papel en
la patogénesis del CPFE. En 150 pacientes con artritis reumatoide, el 19% tenia enfermedad pulmonar
intersticial (EPI), el 15% tenia “bullas enfisematosas” y el 8% presentaban ambas condiciones!.

La sintomatologia se caracteriza por disnea severa, en marcado contraste con hallazgos de espiro-
metria subnormal, con reduccion aislada o severa de la D, ., e hipoxemia en el ejercicio*. Los hallazgos
mas frecuentes en el examen fisico son estertores velcro (87%) e hipocratismo digital (43%)% *. Otros
sintomas y signos menos prevalentes son tos seca o productiva, sibilancias, cianosis peribucal y astenia.
Aproximadamente el 50% de los pacientes con CPFE tienen hipertensiéon pulmonar?. En nuestro caso
el paciente asocia hipertension pulmonar leve.

El diagnéstico esta dado por la presencia de enfisema en la TCAR (predominante en los l6bulos su-
periores) y caracteristicas sugestivas de fibrosis pulmonar (principalmente en los l6bulos inferiores),
ocasionalmente con patologia pulmonar disponible El patrén més comtn de EPI en la TCAR es el de la
neumonia intersticial usual, sin embargo, se han informado otros patrones en las imégenesy/ o histopa-
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tologia® 2 5. En cuanto a las pruebas de funcién pulmonar; la espirometria puede ser normal o aparecer
ligeramente deteriorada. La D, ,, en los pacientes con CPFE suele estar severamente comprometida®*°.
El enfisema y la fibrosis presentan comportamientos mecanicos opuestos, por lo que la coexistencia de
estas alteraciones explica la “pseudonormalizacion” de la espirometria y los volimenes pulmonares?® 5.

Las principales causas de muerte estan representadas por hipertensién pulmonar severa, hipoxemia
intratable, infeccién pulmonar y cancer de pulmén® 5.

Las opciones terapéuticas son limitadas. El oxigeno esté indicado en caso de hipoxemia e hipertensién
pulmonar grave. Se han realizado estudios para evaluar la respuesta a corticoides e inmunomoduladores,
sin demostrar mejoria en las pruebas de funciéon pulmonar, ni en la clinica. La suspension del tabaco
y el tratamiento para la hipertension pulmonar arterial con vasodilatadores tampoco han demostrado
beneficio. El trasplante pulmonar es una opcién ante la mortalidad elevada de esta patologial-3 5.

Conclusion

El sindrome CPFE es una entidad asociada al tabaquismo, con hallazgos caracteristicos en las ima-
genes y el examen histopatolégico, Asocia disminucién severa de la D, ,,y pseudonormalizacién de la
espirometria. Se ha descrito en pacientes con FPI, asi como también, en enfermedades pulmonares
intersticiales relacionadas con el tejido conectivo.
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