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Introduccion

En los ultimos afios, la alveolitis fibrosante
criptogenética, término acufiado por Scadding '
en 1964 para denominar las llamadas fibrosis
pulmonares intersticiales difusas primitivas, se
ha descrito asociada a un nimero creciente de
enfermedades sistémicas caracterizadas por la
presencia de autoanticuerpos, como la artritis
reumatoide, la hepatitis crdonica activa, el sin-
drome de Sjogren, el lupus eritematoso disemi-
nado, etc. >.

Scadding ® en 1977 la asocié a la anemia he-
molitica autoinmune publicando 2 casos de esta
relacion.

En la presente comunicacion damos cuenta de
un nuevo caso de esta rara asociacion y que he-
mos podido observar recientemente.

Caso clinico

Varén de 71 afios, campesino, fumador de 20 cigarrillos
diarios y sin antecedentes dignos de mencién, que ingresa
por presentar desde unas semanas antes astenia, anorexia,
epigastralgias y sensacion de mareo. Tos sin expectoracion y
discreta disnea de esfuerzo. En la anamnesis dirigida cuenta
haber observado de forma esporddica orinas oscuras. No se
habia objetivado fiebre.

En la exploracion destacaba una moderada palidez de piel
y mucosas. No adenopatias. Faringe normal. Auscultacién
respiratoria: crepitantes secos bilaterales basales. Ausculta-
cién cardiaca: normal. Abdomen: normal. Pufiopercusién
lumbar no dolorosa. No edemas. Tono, fuerza, reflejos y
sensibilidad conservados. Tacto rectal: prostata normal.

Radiografia de térax (fig. 1): patrén intersticial basal bila-
teral mds evidente en hemitérax izquierdo, con silueta car-
diovascular normal.

Los datos clinicos fueron los siguientes: hematies,
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2.500.000; Hcto. 22 %; Hb. 6,6 gr.; leucocitos 13.000; con
férmula normal. VSG 152 a la primera hora. Glucosa, urea,
creatinina, gcido drico, calcio y foésforo normales. Bilirru-
bina total 1 mg. con directa de 0,4 mg. e indirecta de 0,6 mg.
Transaminasas, fosfatasas alcalinas, fosfatasas dcidas, CPK,
LDH y amilasemia normales. Proteinograma con un 32 % de
gammaglobulina. Serologia reumdtica y fenémeno LE nega-
tivos. Inmunoelectroforesis normal. Proteina Bence-Jones
en orina, negativa. Orina normal. Hemorragias ocultas en
heces, negativas.

Estudio de sangre: reticulocitos, 18 %, que equivalen a
350.000 por mc. Plaquetas, 280.000. En las extensiones prac-
ticadas se observé policromasia, anisocitosis e hipocromia.
Curva de resistencia osmética, algo disminuida. Test de
Coombs directo en caliente, positivo y en frio negativo.
Prueba de autohemdlisis, negativa. Hemosiderinuria, negati-
vas. Electroforesis de hemoglobina, sin observar banda F y
siendo la banda A, de un 3 %. Sideremia, 68 gammas %.
Poder sideropéxico, 220 gammas %. Mielograma practi-
cado en mango esternal con grumos y celularidad normal.
Hiperpiasia de la serie roja con un 44 % repartido asi, eritro-
citos basdfilos 23; eritrocitos policromatdéfilos 15; eritrocitos
acidéfilos S. Leucopoyesis, trombopoyesis y serie reticular
plasmadtica, normales. La tincién del hierro mostré hierro ex-
tracelular y sideroblastos en nimero normal y sin ring-
sideroblastos. Test de Coombs directo con suero anti-
humano polivalente, débilmente positivo. Los Tests de
Coombs directos frente a anti-IgA, antilgM y antilgG, fue-
ron igualmente débilmente positivos. La ferroquinética mos-
tr6 una disminucion del tiempo de aclaramiento plasmadtico
de 23 minutos con una incorporacién globular al 100 %, al
doceavo dia de iniciarse la exploracién.

Con estos datos analiticos se etiqueté de anemia hemoli-
tica autoinmune.

Las biopsias de higado, musculo y piel fueron normales.

También fueron normales, el trdnsito esofagogastroduode-
nal, la enema opaca y las urografias practicadas.

Valores espirogrdficos resefiados en la tabla I.

Se practicé biopsia pulmonar transbronquial con broncofi-
broscopio, tomdndose varios fragmentos que fueron infor-
mados anatomopatolégicamente como pequefios fragmentos
correspondientes a parénquima pulmonar, en los que se ~vi-
denciaban septos alveolares que con la técnica de Van Gi.
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Fig. 1.
quierdo.

Patrén intersticial bilateral, mas acusado en hemitérax iz-

son aparecian intensamente tefiidos de rojo y entre los cua-
les se evidenciaban aislados alvéolos con histiocitos intra-
alveolares y elementos celulares hipertrofiados a nivel del
endotelio y descamados. Igualmente se observaban peque-
flos focos de antracosis en la conjuncién de algunos de los
septos alveolares. Pequefios vasos observados mostraban
sus paredes notablemente hipertrofiadas y con endotelios
muy marcados (fig. 2).

Discusion

En una revisién de 154 pacientes con alveoli-
tis fibrosante, Turner-Warwick * encontré en un
caso asociacion con mieloesclerosis; en dos, con
parpura; en otros dos, con anemia perniciosa y
en uno con deficiencia de dcido félico.

Gumpel ° describié un paciente con alveolitis
fibrosante, sindrome de Sjogren, hipergamma-
globulinemia de Waldenstron e inmunoparesia.

Scadding * publica dos casos de alveolitis fi-
brosante con anemia hemolitica. Uno de los ca-
sos, asociado a una neurofibromatosis y el otro,
coincidiendo en un antiguo tuberculoso.

Los dos casos publicados por Scadding * fue-
ron los primeros en asociar estas dos entidades
clinicas.

En nuestra observacion se vuelve a presentar
la relaciéon de alveolitis fibrosante diagnosticada
mediante biopsia pulmonar transbronquial y
anemia hemolitica autoinmune, en un paciente
de edad y que no ha trabajado en ningin tipo de
industria ni en contacto con sustancias téxicas
que expliquen en un primer momento la etiolo-
gia de cualquiera de las dos entidades patoldgi-
cas. No habia tomado medicacién de ningiin tipo
y no existian sintomas ni signos acompaifiantes
para clasificar su anemia hemolitica autoinmune
en ningan apartado definido.

Al parecer, los casos de alveolitis fibrosante
se inician en ocasiones por el depésito de com-
plejos inmunes en las membranas de los alvéo-
los. Ahora bien, en la anemia hemolitica, tales
complejos inmunes circulantes no se formarian y
los anticuerpos anormales, por lo general IgG,
se adhieren a los glébulos rojos fijando el com-
plemento en grado variable.
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Fig. 2. Engrosamiento de los septos con descamacién intra-alveolar.
(Hematoxilina eosina, 40x).

La membrana de los hematies comienza en-
tonces a ser ocupada por macrofagos esplénicos

que tienen receptores especificos IgG °. Des-
pués de la unién, los hematies son rdpidamente
lisados o bien parte de su membrana destruida
con lo que se forman células esféricas mds sus-
ceptibles de poder ser destruidas en el bazo.

Un proceso parecido de adhesién de macrofa-
gos es conocido por ocurrir en la circulacidn, hi-
gado y médula 6sea’.

Es probable que los macrofagos pulmonares
también participen en este proceso puesto que
estas células se han visto en la médula ésea y es
de suponer que compartan las mismas caracte-
risticas funcionales.

Pinkett ® y colaboradores en 1966 y usando
cromosomas marcados por macréfagos, en el ra-
ton, establecieron que entre el 60-80 % de los
macroéfagos alveolares libres derivaban de las cé-
lulas mononucleares de la médula 6sea.

Bowden y cols. ° y Velo y Spector ' usando
macréfagos marcados con timidina, confirmaron
que la médula ésea era el origen de los macréfa-
gos alveolares libres y establecieron que, antes
de la migracion dentro de los espacios alveola-
res, estas células pasan de dos a tres dias entre
las paredes de los alvéolos experimentando pro-
bablemente un proceso de maduracién adicio-
nal.

Es considerada pues como una funcién nor-
mal de los macréfagos pulmonares eliminar de la
circulacién los hematies viejos (Spencer '!) y
parece ser que tal actividad estaria intensificada
en la hemolisis autoinmune

TABLA 1
TEORICO REAL %
V.C. 3.600 2.700 75
FEVI 2.560 2.500 97
FEV 1 % 71 92
MMEF 23 2,1
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Todo ello es sugestivo de una fagocitosis ac-
tiva por los macréfagos circulantes y los macré-
fagos de las paredes alveolares, con ingestion
de fragmentos de hematies conteniendo comple-
jos inmunes y dando lugar a una reaccion infla-
matoria en las paredes de los alvéolos que con-
ducirian a una probable fibrosis.

De esta forma tendriamos y nos podriamos
explicar el nexo de unién etiopatogénico exis-
tente entre las dos noxas que nos ocupan.

Resumen

Se presenta el caso clinico de un paciente que
radiogrdficamente tenia un patrén intersticial di-
fuso. La anatomia patoldgica de estas alteracio-
nes fue informada como alveolitis fibrosante.
Ademsds el enfermo tenia una anemia hemolitica
autoinmune. Esta asociacién ha sido referida
tunicamente en dos ocasiones anteriormente. Las
alveolitis fibrosantes se inician en ocasiones por
el depésito de complejos inmunes en las mem-
branas de los alvéolos, cosa que no ocurriria en
la anemia hemolitica, ya que los complejos in-
munes circulantes no se formarian. En los co-
mentarios del caso clinico se exponen los posi-
bles mecanismos que se han sefialado en la lite-
ratura mundial para explicar las alteraciones a
nivel pulmonar.

Summary

FIBROSING ALVEOLITIS WITH AUTOIMMUNE HE-
MOLYTIC ANEMIA

The authors present the clinical case of a
patient whose X-ray showed a diffuse interstitial
pattern. The pathological anatomy of these
alterations were reported as fibrosing alveolitis.
The patient also had an autoimmune hemolytic
anemia. This association has been described in
only two previous occasions. Fibrosing
alveolitis are begun at times by the depositing of
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immune complexes in the membranes of the
aveoli, a circumstance which would not happen
in hemolytic anemia as the circulating immune
complexes would not be formed. In the
commentaries on this clinical case the authors
describe the possible mechanisms that have
been indicated in world literature in order to
explain the pulmonary alterations.
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