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Resumen:

La neumonia organizada, previamente llamada bronquiolitis obliterante con neumonia organizada, es una enfermedad
pulmonar intersticial que pertenece al grupo de las enfermedades intersticiales idiopaticas y se reconocio por primera
vez en el afio 1985. A veces, no se relaciona con una causa especifica, denominandose neumonia organizada criptoge-
nética, pero frecuentemente se halla asociada con otras etiologias de causa infecciosa, inflamatoria, neoplésica o secun-
daria a farmacos. También puede estar relacionada con patologia extrapulmonar como es el caso de nuestra paciente, en
la que se asocia a una enfermedad hepatica colestasica cronica como es la cirrosis biliar primaria.
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Resume:

Organized pneumonia, previously called bronchiolitis obliterans with organized pneumonia, is an interstitial lung disea-
se that belongs to the group of idiopathic interstitial diseases and was first recognized in 1985. Sometimes it is not rela-
ted to a specific cause calleing it in that case cryptogenetic, organized pneumonia but is frequently associated with other
etiologies that may be infectious, inflammatory, neoplastic or secondary to drugs, it might also be related to extrapul-
monary pathology as is the case of our patient in which is associated with a chronic cholestatic liver disease such as
primary biliary cirrhosis.
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Introduccion: fue remitida a nuestra consulta por disnea de esfuerzo y
tos de dos meses de evolucion, junto con radiografia de

La cirrosis biliar primaria (CBP) es una enfermedad torax patologica.

hepatica colestasica cronica y progresiva causada por la
inflamacion difusa, destruccion y fibrosis de los conduc- Descripcion del caso:
tos biliares intrahepaticos, que puede conducir a cirro-

.. - . S o Mujer de 50 afios de edad, alérgica a ciprés y grami-
sis, hipertension portal e insuficiencia hepatica. J g Pres y &

neas, con antecedentes de meningitis meningococica en

Su patogénesis es desconocida, aunque se considera la adolescencia resuelta sin secuelas, insuficiencia mi-
una enfermedad autoinmune. tral leve e hipotiroidismo autoinmune en tratamiento
Las manifestaciones clinicas al diagnodstico suelen sustitutivo. Con dos hermanas afectas de CBP, en el afio
ser astenia, que se prolonga a lo largo de la evolucion de 2015 es diagnosticada por Digestivo de CBP estadio
la enfermedad, o prurito, que sigue un curso indepen- inicial, con AMA+ a titulos de 1/320 e IgM 297, y en-
diente a ésta. La evolucion es hacia una hepatopatia fermedad por reflujo gastroesofagico, en tratamiento
avanzada y es frecuente que se asocie a otros trastornos con ursobilane 300 mg. y omeprazol. Exfumadora, con
autoinmunes, el mas frecuente el sindrome de Sjogren, un indice de acumulacion tabaquica de 25 paquetes-afio,
afectando, ademas, a otros drganos como el pulmén'. sin patologia pleuropulmonar. No refiere contacto con
El tratamiento con 4cido ursodesoxicélico (AUDC) animales. Trabaja como cajera en un centro comercial.
se debe considerar en todos los pacientes que tienen Es remitida a consulta de Neumologia en mayo de
alteracion de la bioquimica hepatica, ya que, ademas de 2016 por tos improductiva y disnea progresiva hasta
mejorar las alteraciones bioquimicas, retrasa la progre- hacerse de pequefios esfuerzos de unos cuatro meses de
sion histologica y aumenta la supervivencia. Por otro evolucion, sin mejoria tras tratamiento con levofloxa-
lado, esta patologia es indicacion frecuente de trasplante cino pautado en Urgencias al inicio del cuadro. En las
hepatico y se realiza en pacientes con insuficiencia ultimas semanas la disnea se acompaiia de sensacion de
hepatica, prurito intratable u osteoporosis grave. opresion centrotoracica y sudoracion profusa nocturna,
Presentamos el caso de una paciente con CBP que sin fiebre termometrada. Mantiene de forma habitual

67




Rev SOCAMPAR.2017;2(3):67-69

leve astenia y anorexia sin pérdida de peso. No prurito,
ictericia ni alteracion de ritmo gastrointestinal.

En la exploracion fisica presenta buen estado gene-
ral, eupneica en reposo, saturacion basal de oxigeno
97% y frecuencia cardiaca 98 lpm. Normoperfundida e
hidratada, sin acropaquias. A la auscultacion se objeti-
van crepitantes bibasales y en plano anterior. La explo-
racion de otros 6rganos no mostr6 hallazgos de interés.

Las pruebas de laboratorio revelan hiperpotasemia
leve, aumento de inmunoglobulinas M y E y patron
citoplasmatico + compatible con Ac-antimitocondriales,
siendo el resto de analiticas normales.

Las imagenes radiologicas se muestran en las figuras
1y 2 y las pruebas de funcion respiratoria en la figura 3.
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MEF 50 L/s 2.80 3.35 83.5 3.05 91.0 8.9
MMEF 75/25 L/s 2.44 3.19 76.4 2.61 81.6 6.8
PEF L/s 4.34 5.91 73.5 5.14 87.0 18.3
PIF L/s 3.1 2.70 -13.0
MV L/min 94.07

VC MAX L 1.97 4.08 13.2
VC EX L 1.96 4.08 13.7
Ve IN L 1.97 4.08 7.6

Figura 3. Pruebas funcionales respiratorias en las que se aprecia una
alteracion ventilatoria restrictiva y afectacion moderada de la difusion

La paciente es comentada en el comité multidisci-
plinar de enfermedades pulmonares intersticiales difu-
sas, acordando que se le realizara fibrobroncoscopia
para toma de muestras citoloégicas y microbiolégicas vy,
en el mismo acto, criobiopsia para muestra de anatomia
patologica.

La traquea y ambos arboles bronquiales fueron en-
doscopicamente normales. El estudio citologico y mi-
crobiologico con cultivo aerobio, hongos, nocardia y
micobacterias del BAS y BAL fue negativo. El resulta-
do anatomopatoldgico de la muestra tomada con crio-
biopsia es compatible con bronquiolitis obliterante (Fi-
gura 4).
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Figura 1. Radiografia de torax que muestra un patron intersticial con
imagenes de aspecto pseudonodular bilaterales

’ VAN 2N
Figura 4. Muestra en la que se aprecian fragmentos de tejido conecti-
vo laxo rodeado de tejido alveolar normal

Con el diagnoéstico final de neumonia organizada
asociada a cirrosis biliar primaria la paciente sigue tra-
tamiento con prednisona oral a dosis de 0,5 mg/Kg de
peso al inicio, con reduccion progresiva hasta su retira-
da a los 6 meses, con remision de la sintomatologia,
resolucion de los infiltrados radiolégicos y practica
normalizacion de la alteracion ventilatoria.

Discusion:

La cirrosis biliar primaria es una enfermedad auto-
inmune en la que existe evidencia de que otros drganos,
ademas del higado, pueden verse afectados. Asi, las
manifestaciones pulmonares en esta patologia incluyen:
anormalidades en el intercambio de gases (DLCO),
enfermedad pulmonar intersticial, enfermedades granu-
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lomatosas, afectacion de la via aérea, hipertension pul-
monar y derrame pleural .

Al igual que en nuestro caso, el diagnostico de CBP
suele preceder a la sintomatologia respiratoria, aunque
puede ocurrir lo contrario.

En la literatura actual existen pocos datos sobre las
manifestaciones pulmonares en la CBP. La mayoria de
los estudios incluyen pequefias series de casos clinicos,
informes aislados y estudios postmorten, por lo que se
desconoce la frecuencia de la afectacion pulmonar en
estos pacientes”.

Si nos referimos a la patologia intersticial, algunos
estudios han reportado casos de CBP con diferentes
neumopatias como fibrosis pulmonar, neumonia linfoi-
de, neumonia intersticial no especifica y neumonia
organizada y confirmaron que la presencia de una co-
nectivopatia, concretamente la presencia de un sindrome
de Sjogren concomitante, incrementaria el riesgo de
desarrollar enfermedad pulmonar intersticial difusa en
estos pacientes™.

Después de una revision bibliografica en MEDLINE
hasta febrero de 2017, utilizando los términos [iver
cirrhosis biliary y bronchiolitis obliterans organizing
pneumonia Unicamente hemos encontrado 6 casos con
esta asociacion, de donde deriva el interés del caso
presentado.

En nuestra paciente, el amplio estudio microbiologi-
co e histologico realizado a través de BAL y BAS y
biopsia transbronquial permitio excluir una etiologia
infecciosa. No se encontraron datos clinicos ni analiti-
cos de conectivopatia subyacente, por lo que la neumo-
nia organizada confirmada por estudio histologico a
través de la criobiopsia corresponde a una manifestacion
pulmonar de la propia CBP*’.

En la literatura encontrada no hubo diferencias con
respecto a los hallazgos radiologicos de otros casos de
neumonia organizada y en cuanto al diagndstico por
criobiopsia, debemos saber que, actualmente, se conoce
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su rentabilidad en el estudio de las enfermedades inters-
ticiales idiopaticas.

Como es de esperar, en una neumonia organizada, la
evolucion clinica, radioldgica y funcional tras trata-
miento esteroideo fue muy favorable.

La paciente se encuentra actualmente estable e in-
corporandose a su actividad laboral, con indicacion de
seguir controles evolutivos en la consulta de Neumolo-
gia por la probabilidad de recidivas después de la retira-
da de los corticoides.

Por tanto, concluimos que los pacientes con CBP y
sintomatologia respiratoria deben de ser valorados por
Neumologia porque pueden presentar complicaciones
respiratorias con o sin conectivopatia asociada.
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