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Enfermedad pulmonar venooclusiva en una mujer jardinera

Paula Rodriguez Rodriguez®, Fernando Pedraza Serrano?, Liliana Patricia Moran Caicedo?,
Maria Carmen Rodriguez de Guzman®?, Maria Cebollero Presmanes” y Javier de Miguel Diez®*

a Servicio de Neumologia, Hospital General Universitario Gregorio Marafion, liSGM, Universidad Complutense de Madrid, Madrid, Espaiia
b Departamento de Anatomia Patolégica, Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid, Espafia

INFORMACION DEL ARTiCULO RESUMEN

Historia del articulo: La enfermedad pulmonar venooclusiva es una forma infrecuente de hipertension arterial pulmonar y su

On-line el 22 de julio de 2013 prondstico es sombrio. El diagnéstico suele ser tardio y el Ginico tratamiento curativo en la actualidad es el
trasplante pulmonar. Presentamos el caso de una mujer jardinera de 51 aflos cuyo diagnéstico se obtuvo

Palabras clave: por biopsia pulmonar abierta realizada previamente a su fallecimiento. Si bien existen casos reportados

Enfermedad pulmonar venooclusiva de enfermedad venooclusiva hepdtica secundaria a agentes t6xicos presentes en la naturaleza, como el

Hipertensi6n arterial pulmonar
Edema pulmonar
Biopsia pulmonar abierta

alcaloide pirrolizidina, hasta el momento no se han relacionado con la enfermedad a nivel pulmonar.
© 2013 SEPAR. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservados.

Pulmonary Veno-Occlusive Disease in a Female Gardener

ABSTRACT

Keywords: o Pulmonary veno-occlusive disease (PVOD) is a subgroup of pulmonary arterial hypertension with a poor
Pulmonary veno_—occluswe dlﬁease prognosis. The diagnosis is usually delayed and treatment options other than lung transplantation are
Pulmonary arterial hypertension unfortunately limited. We report the case of 51-year-old female gardener diagnosed with PVOD by open

Pulmonary edema

Open lung biopsy lung biopsy before her death. Although there are many reported cases of hepatic veno-occlusive disease

due to toxic agents present in nature, such as pyrrolizidine alkaloid exposure, to date this has not been
linked to PVOD.
© 2013 SEPAR. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La enfermedad pulmonar venooclusiva (EPVO) es una entidad
infrecuente dentro del grupo de patologias causantes de hiper-
tensién arterial pulmonar (HAP). Entre los factores de riesgo
relacionados con la enfermedad se encuentra la exposicion a téxi-
cos, incluyendo anorexigenos y algunos agentes quimioterapicos’.
La exposicién al alcaloide pirrolizidina, presente en la naturaleza,
Gnicamente se ha relacionado hasta el momento con la enferme-
dad venooclusiva hepatica?. Presentamos un caso de EPVO en una
mujer jardinera, con una evolucién térpida y un diagnéstico tardio
de la enfermedad.

Caso clinico

B S

Mujer de 51 afos, exfumadora y trabajadora en jardineria, estu-

diada en otro centro por disnea progresiva y tos seca de 8 meses Figura 1. Tomografia computarizada toracica en la que se demuestra un patrén
en vidrio deslustrado bilateral, con areas de consolidacién y nédulos pulmonares
bilaterales de hasta 1 cm de didametro.
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Figura 2. Parénquima pulmonar con: A) Congestion capilar pasiva y focos de extravasacién hematica. B) Vaso arterial de mediano calibre con pared engrosada a expensas de

la proliferacién fibrosa de la capa media.

de evolucién. La espirometria inicial mostré un patrén obstructivo
grave. En la radiografia simple de térax se evidenciaron opacida-
des pseudonodulares bilaterales. La TAC toracica revel6 un patréon
parcheado y bilateral en vidrio deslustrado, con tendencia a la con-
fluencia en l6bulos superiores, dreas de consolidacién en l6bulo
medio y l6bulo inferior derecho, e imagenes nodulares de hasta
1cm de didmetro (fig. 1). Ante estos hallazgos se realizé una
fibrobroncoscopia, con resultados citolégicos y microbiolégicos
negativos. La biopsia transbronquial no demostré hallazgos rele-
vantes.

Posteriormente se inici6 tratamiento con antibioterapia de
amplio espectro, antifingicos y corticoides sistémicos a altas
dosis, con empeoramiento respiratorio posterior. Se solicitd
entonces un ecocardiograma transtoracico que mostré hiperten-
sién pulmonar grave (presion sistélica de la arteria pulmonar
de 95mmHg), dilatacion y leve disminucién de la funcién
sistélica ventricular derecha e insuficiencia tricGspide leve-
moderada. Se descarté la presencia de enfermedad tromboem-
bélica mediante la realizacién de una nueva TAC tordcica, obser-
vandose en esta exploracion una progresion del patrén intersticial
pulmonar.

Ante el empeoramiento de la paciente, fue traslada a nuestro
centro e ingresada en la unidad de cuidados intensivos, donde se
constaté la progresion radiolégica de las lesiones pulmonares. Alli
se realizé una biopsia pulmonar por toracotomia, pero tras el proce-
dimiento la paciente no pudo ser extubada, falleciendo a los pocos
dias. La necropsia reveld la presencia de signos de hipertension pul-
monar grave, con areas periféricas de infarto de caracter isquémico
y focos de fibrosis intersticial, hallazgos compatibles con una EPVO

(fig. 2).
Discusion

La EPVO es una entidad infrecuente e infradiagnosticada que con
frecuencia se engloba de forma errénea dentro del grupo de la HAP
idiopatica (HAPI)'. Su diagnéstico precoz es importante, debido a
su mal prondstico y a la mala respuesta a los agentes vasodilatado-
res pulmonares, que pueden provocar cuadros de edema pulmonar
severo’.

A nivel fisiopatoldgico se produce una lesién que afecta a los
vasos pulmonares poscapilares, a diferencia de la HAPI, cuya afec-
tacion es de predominio precapilar. Existe hipertrofia de la mediay
fibrosis de la intima, que conlleva la oclusién de la luz vascular. Con
frecuencia se produce también proliferacién de células musculares,
acumulacién de calcio en la pared vascular, oclusiéon trombética de
los microvasos y hemorragia pulmonar oculta por bloqueo posca-
pilar.

Su presentacion clinica es similar a la HAPI, lo que dificulta su
diagnéstico. El sintoma mas frecuente es la disnea progresivamente
creciente. Puede existir hemoptisis leve y tos crénica. Cuando la

hipertensién pulmonar es grave aparece cianosis, dolor toracico o
sincope con el ejercicio. Las presentaciones raras incluyen hemorra-
gia alveolar difusa y muerte stbita.

La biopsia pulmonar abierta es el patréon de referencia para el
diagnéstico. Sin embargo, hay que tener en cuenta que, aunque
la demostracion histolégica es necesaria para el diagndstico, los
riesgos que conlleva este procedimiento en este tipo de pacientes
limitan su uso extendido.

La capacidad de difusién de monéxido de carbono suele estar
disminuida y en la mayoria de casos existe un patrén ventilatorio
restrictivo. El grado de hipoxemia es mayor que en los casos de
HAPI, pues a ella contribuyen tanto el edema pulmonar, como la
hemorragia alveolar y la obstruccion vascular extensa por fibrosis.
Los hallazgos mas frecuentes en la TAC son opacidades centrolo-
bulillares en vidrio deslustrado, lineas septales y linfoadenopatias
mediastinicas. En los estadios finales de la enfermedad puede haber
derrame pleural. En el lavado broncoalveolar pueden encontrarse
macréfagos cargados de hemosiderina. La biopsia transbronquial
no suele conducir al diagnéstico'*.

El pronéstico de la EPVO es mas sombrio que el de otras
formas de HAP. El Gnico tratamiento curativo es el trasplante
pulmonar. La supervivencia media es de 24 meses desde el diag-
néstico y la mortalidad suele estar condicionada por el desarrollo
de disfuncién grave del ventriculo derecho y edema pulmonar
masivo®,

Entre los factores de riesgo de esta enfermedad se encuentran
mutaciones del gen BMPR2. La EPVO se ha relacionado ademas
con diversas enfermedades del tejido conectivo. La asociacién con
la exposicién a téxicos también ha sido documentada'“. Aunque
existen casos de enfermedad hepatica venooclusiva secundarios a
la inhalacién de pirrolizidina, un alcaloide presente en diferentes
arboles y arbustos de la naturaleza®, hasta el momento no se ha
documentado ningin caso de EPVO secundaria a este t6xico. Nues-
tra paciente era jardinera y podria haber estado expuesta a este
tipo de agentes, aunque no podemos establecer con certeza que
esta fuera la causa de su enfermedad.
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