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Fibrosis pulmonar intersticial centrada
en las vias aéreas asociada a inhalacion

de productos de limpieza
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La fibrosis pulmonar intersticial centrada en las vias aéreas
es una entidad clinicopatologica poco conocida y de reciente
descripcion, que se caracteriza anatomopatolégicamente por
fibrosis bronquiolar y fibrosis pulmonar intersticial localiza-
da alrededor de las vias aéreas. Esta enfermedad se ha rela-
cionado con la inhalacién de diversos agentes tanto ambien-
tales como ocupacionales, de origen organico o inorganico.
Las manifestaciones clinicas, radioldgicas y funcionales res-
piratorias son similares a las de las neumonias intersticiales
idiopaticas.

Se describe un caso de fibrosis pulmonar intersticial cen-
trada en las vias aéreas que fue secundaria a la inhalacion
de productos de limpieza.

Palabras clave: Enfermedades pulmonares intersticiales difusas.
Neumondias intersticiales idiopdticas. Fibrosis pulmonar intersti-
cial centrada en las vias aéreas.

Airway-Centered Interstitial Fibrosis Related to
Exposure to Fumes From Cleaning Products

Airway-centered interstitial fibrosis is a little known clinical
entity that has only recently been described in the literature.
Its pathology is characterized by bronchial fibrosis and
localized interstitial pulmonary fibrosis around the airways.
The disease has been associated with inhalation of a variety
of substances, environmental or occupational, organic or
inorganic. Clinical signs, radiographic manifestations, and
lung function in patients with airway-centered interstitial
fibrosis are similar to those of patients with idiopathic
interstitial pneumonia.

We describe a case of airway-centered interstitial fibrosis
related to exposure to fumes from cleaning products.

Key words: Diffuse interstitial pulmonary disease. ldiopathic
interstitial pneumonia. Airway-centered interstitial fibrosis.

Introduccion

En 2002 la American Thoracic Society y la European
Respiratory Society elaboraron un consenso sobre la cla-
sificaciéon de las neumonias intersticiales idiopdticas'.
En todas ellas las lesiones anatomopatoldgicas consis-
ten en diferentes tipos de inflamacién y fibrosis que
afectan al parénquima pulmonar de forma difusa’. No
obstante, pocas enfermedades intersticiales difusas del
pulmoén se caracterizan por la asociacion de alteraciones
histoldgicas en los alveolos y en los bronquiolos termi-
nales. Las mds frecuentes y bien definidas son la neu-
monitis por hipersensibilidad y la bronquiolitis respira-
toria asociada a enfermedad pulmonar intersticial®*.
Recientemente se han descrito nuevas entidades clinico-
patoldgicas con manifestaciones clinicas radioldgicas y
funcionales respiratorias propias de las neumonias in-
tersticiales idiopdticas, pero con alteraciones anatomopa-
toldgicas caracterizadas por fibrosis bronquiolar y fibro-
sis intersticial localizada alrededor de las vias aéreas®’.
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La mejor definida es la fibrosis pulmonar intersticial
centrada en las vias aéreas’, una entidad de reciente des-
cripcién y poco conocida, que se ha relacionado con la
inhalacion de distintos agentes tanto ambientales como
ocupacionales, de origen orgédnico o inorganico. En el
presente articulo se describe un caso de fibrosis intersti-
cial centrada en las vias aéreas secundaria a la inhala-
cion de productos de limpieza.

Observacion clinica

Paciente de 51 afios de edad, ex fumadora de 10 paquetes-
afio, con antecedentes de escoliosis lumbar, célicos nefriticos
de repeticién y hepatitis aguda. Entre los antecedentes labora-
les destaca que durante 4 afios, antes del diagndstico de la en-
fermedad pulmonar, habfa trabajado en la limpieza y blanquea-
do de suelos utilizando de forma continuada una solucién de
dcido clorhidrico al 25%, hidréxido sédico al 55% (pH de
14), agentes tensioactivos y glicoles en recintos con poca ven-
tilacién. Coincidiendo con esta exposicion la paciente presen-
td tos seca y disnea de esfuerzo moderada. Un afio antes del
diagndstico presentd un cuadro clinico caracterizado por fie-
bre e infiltrados alveolares en el 16bulo inferior izquierdo,
catalogado como neumonia extrahospitalaria. Recibi6 trata-
miento antibidtico, que consigui6 la resolucion del cuadro cli-
nico.
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Fig. 1. Tomografia axial computarizada toracica de alta resolucién, don-
de se observan engrosamiento de las paredes bronquiolares, imagenes re-
ticulares peribroncovasculares e imagenes en vidrio deslustrado.

Fig. 2. Biopsia pulmonar: fibrosis peribronquiolar. (Tincién de tricromi-
co de Masson, x400.)

La paciente acudié a nuestro servicio por persistencia de la
clinica de tos y disnea de esfuerzo progresiva. La exploracién
fisica evidencid la presencia de acropaquias en ambas manos.
No se auscultaron estertores crepitantes. Tampoco se detecta-
ron alteraciones en los andlisis sanguineos. La radiografia de
térax mostré un patrén intersticial reticulonodulillar bilateral,
de predomino en los 16bulos inferiores. La exploracién fun-
cional respiratoria mostr6 una alteracién ventilatoria restricti-
va de intensidad moderada —capacidad vital forzada (FVC) de
2,051 (un 69% de los valores de referencia), volumen espira-
torio forzado en el primer segundo (FEV)) de 1,77 1 (75%),
FEV,/FVC de 86,08—, disminucién de los volimenes pulmo-
nares (capacidad pulmonar total de 3,60 1; 74%) e importante
reduccién de la capacidad de transferencia de mondxido de
carbono (10,39 ml/min/mmHg; 47%). La gasometria fue nor-
mal. La tomograffa axial computarizada de alta resolucién
mostré engrosamiento de las paredes bronquiolares, imagenes
reticulares peribroncovasculares y bronquioloectasias, junto a
dreas poco extensas en vidrio deslustrado y escasas imagenes
en panal (fig. 1). La fibrobroncoscopia no mostré alteraciones
macroscépicas del arbol traqueobronquial. El andlisis celular
del lavado broncoalveolar fue normal. Se practic6 una biopsia

558  Arch Bronconeumol. 2006;42(10):557-9

transbronquial, cuyas muestras fueron inadecuadas para valo-
racién de la neumopatia intersticial. La biopsia pulmonar ob-
tenida mediante videotoracoscopia mostré lesiones de predo-
minio bronquiolar, con engrosamiento de las paredes de la via
aérea periférica por fibrosis y acumulacién de células macro-
fagicas con polvo mixto, cuya polarizaciéon no mostraba ele-
mentos birrefringentes destacables. No se observaron estruc-
turas granulomatosas. La fibrosis densa e hialina de la via
aérea no se extendia apenas a los alvéolos adyacentes. El pa-
rénquima pulmonar mostraba signos de enfisema de localiza-
cién exclusivamente centrolobulillar asociada a las zonas de
fibrosis de las paredes bronquiolares. Las alteraciones histol6-
gicas fueron indicativas del diagndstico de fibrosis pulmonar
intersticial centrada en las vias aéreas (fig. 2).

Se inicié tratamiento con prednisona a dosis altas que se
redujeron de forma paulatina hasta una dosis de mantenimien-
to de 10 mg/dia. Posteriormente se afiadié azatiopirina a la
dosis de 150 mg/dia. A pesar del tratamiento, la exploracién
funcional respiratoria mostré un deterioro progresivo de la
FVC y de la capacidad de transferencia de mondxido de car-
bono.

Discusién

En 2002 la American Thoracic Society y la European
Respiratory Society elaboraron un consenso sobre la cla-
sificacién de las neumonias intersticiales idiopdticas'.
Desde la publicacién del consenso se han descrito 3 en-
tidades clinicopatoldgicas con manifestaciones clinicas,
radioldgicas y funcionales respiratorias propias de estas
enfermedades. Las alteraciones anatomopatoldgicas se
caracterizan por fibrosis bronquiolocéntrica y difieren de
las descritas en las enfermedades incluidas en el grupo
de neumonias intersticiales idiopdticas. Estas entidades
se han designado con los términos de fibrosis centrolo-
bular, fibrosis pulmonar intersticial centrada en la via
aérea y neumonia intersticial bronquiolocéntrica idiopa-
tica>”’.

Churg et al’® han descrito recientemente 12 casos de
una entidad clinicopatoldgica denominada fibrosis in-
tersticial centrada en las vias aéreas. Esta enfermedad
se ha relacionado con la inhalacién de distintos agentes
tanto ambientales como ocupacionales, de origen orgé-
nico o inorgdnico, ya que 8 de los pacientes tenian ante-
cedentes de exposicion a pajaros o de inhalacién de sus-
tancias potencialmente toxicas para el pulmoén: humo de
madera, polvo de tiza, fibras de algodén, polvo de pas-
tos, compuestos quimicos agricolas y cocaina. Los ha-
llazgos de la tomografia axial computarizada de tdérax
no estdn bien definidos, aunque en la mayoria de los ca-
sos consisten en imdgenes reticulares indicativas de fi-
brosis peribroncovascular, bronquiectasias de traccién
y, en ocasiones, imdgenes en panal. Las lesiones histo-
l6gicas se caracterizan por fibrosis bronquiolar y fibro-
sis intersticial bronquiolocéntrica, limitada alrededor de
los bronquiolos, aunque la fibrosis puede extenderse al-
rededor de las vias aéreas centrales®. Es una enfermedad
con mal prondstico, que no suele responder al trata-
miento con glucocorticoides. El caso clinico que se des-
cribe en este articulo presenta las caracteristicas clini-
cas, radioldgicas y anatomopatoldgicas de la fibrosis
intersticial centrada en las vias aéreas. Se trata de una
paciente en que existe una estrecha relacion entre la ex-
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posicién a productos de limpieza y la aparicién del cua-
dro clinico, y apoya la hipétesis de que la fibrosis in-
tersticial centrada en las vias aéreas puede deberse a la
inhalacién de sustancias toxicas. Al igual que en los ca-
sos descritos por Churg et al®, la evolucién de la enfer-
medad fue mala, sin que hubiera respuesta al tratamien-
to con glucocorticoides e inmunodepresores.

Aparte de fibrosis intersticial centrada en las vias aé-
reas, se han descrito 2 entidades con caracteristicas cli-
nicas y anatomopatoldgicas similares. Yousem y Dacic®
han descrito 10 casos de una entidad designada con el
término de neumonia intersticial bronquiolocéntrica
idiopdtica, caracterizada por inflamacién centrolobular
y fibrosis de las pequefas vias aéreas, que se extiende
de forma limitada al intersticio pulmonar peribronquio-
lar. La unica diferencia con la fibrosis pulmonar inters-
ticial centrada en las vias aéreas es que afecta a bron-
quiolos de menor tamafio. La etiologia no se conoce,
aunque podria representar una forma de neumonitis por
hipersensibilidad, Sin embargo, no habia ninguna evi-
dencia clinica de neumonitis por hipersensibilidad en
los casos descritos, aunque cabe la posibilidad de que
no se detectara el agente causal. Al igual que la fibrosis
pulmonar intersticial centrada en las vias aéreas, la en-
fermedad es progresiva y con mal pronéstico®. Por otra
parte, De Carvalho et al’ han descrito 12 casos de otra
entidad clinicopatoldgica denominada fibrosis centrolo-
bular, que se caracteriza por fibrosis en las dreas centro-
lobulares y necrosis del epitelio bronquiolar, pero sin la
extension observada en la fibrosis pulmonar intersticial
centrada en las vias aéreas. Los autores la han conside-
rado secundaria a la aspiraciéon de contenido géstrico.
El reflujo gastroesofdgico puede ser uno de los factores
etiolégicos de la fibrosis pulmonar idiopatica, y las le-
siones anatomopatoldgicas de la fibrosis centrolobular
se han observado en modelos animales de aspiracion y
en pacientes con neumonias por aspiracion’!’. No obs-
tante, en los casos descritos no se especifica con clari-
dad la existencia de reflujo gastroesofdgico. El pronds-
tico no se conoce, ya que De Carvalho et al’ no aportan
datos sobre la evolucién de los pacientes.

No se ha determinado si estas entidades caracteriza-
das por fibrosis peribronquiolar son enfermedades bien
diferenciadas, representan una respuesta fibrética pul-
monar secundaria a diferentes etiologias o bien diferen-
tes estadios de una misma enfermedad. De todas for-
mas, se trata de entidades con manifestaciones clinicas
propias de las enfermedades intersticiales difusas, pero
en las que las lesiones histoldgicas estdn limitadas a las
zonas bronquiolares. Su inclusién como entidades clini-
copatoldgicas bien diferenciadas en la clasificacion de
las enfermedades pulmonares intersticiales difusas esta
por determinar.
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