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Osificacion pulmonar dendriforme asociada

con fibrosis pulmonar idiopatica
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La osificaciéon pulmonar difusa es una entidad poco fre-
cuente en la que se produce una metaplasia 6sea del pulmén
y que suele asociarse con enfermedades que ocasionan lesio-
nes pulmonares difusas. Existen dos tipos de osificacion pul-
monar: la dendriforme y la nodular. La forma dendriforme
es la menos frecuente y se caracteriza por ramificaciones de
estructura 6sea a lo largo de las vias aéreas distales con islo-
tes ocasionales de médula désea. Se presenta un caso de osifi-
cacion pulmonar difusa de tipo dendriforme asociada con fi-
brosis pulmonar idiopatica. El diagnostico se establecio
mediante el examen histolgico, que demostré la presencia
de multiples nédulos y espiculas 6seas ramificadas en la pe-
riferia del pulmén, principalmente en los l6bulos pulmona-
res inferiores, donde las lesiones fibréticas eran mas eviden-
tes.

Palabras claves: Fibrosis pulmonar idiopdtica. Osificacion pul-
monar.

Dendriform pulmonary ossification associated
with idiopathic pulmonary fibrosis

Diffuse pulmonary ossification, a rare condition characte-
rized by metaplastic ossification of the lung, is usually asso-
ciated with diseases causing diffuse pulmonary lesions. Two
types —dendriform and nodular- have been identified. In
dendriform ossification, the less common type, osseous ra-
mifications occur along the distal airways, with occasional
islets of bone marrow. We report a case of diffuse dendri-
form pulmonary ossification associated with idiopathic pul-
monary fibrosis. The diagnosis was based on histological
examination, which demonstrated multiple nodules and ra-
mified osseous spicules around the lung, mainly at the lower
lobes, where the fibrotic lesions were also most evident.

Key words: Idiopathic pulmonary fibrosis. Pulmonary ossifica-
tion.

Introduccion

La osificacién pulmonar difusa es una entidad poco
frecuente y asintomatica que se caracteriza por la for-
macién de hueso maduro en el parénquima pulmonar.
Existen dos tipos de osificacion pulmonar: la dendrifor-
me, que se caracteriza por la presencia de ramificacio-
nes de estructura 6sea a lo largo de las vias aéreas dista-
les con islotes ocasionales de médula 6sea, y la nodular,
mas frecuente y que tiende a ser mds localizada, en la
que la osificacion tiene lugar en los espacios alveola-
res!2. La osificaciéon pulmonar suele asociarse a enfer-
medades que ocasionan lesiones pulmonares difusas y
con frecuencia se diagnostica casualmente en el examen
histolégico del parénquima pulmonar®. Se presenta un
caso de osificaciéon pulmonar difusa dendriforme aso-
ciada con fibrosis pulmonar idiopatica.

Observacion clinica

Varén de 69 afios, fumador de 20 paquetes/afio, sin antece-
dentes de interés. Desde tres meses antes del ingreso presenta-
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ba un cuadro clinico caracterizado por tos seca persistente y
disnea de esfuerzo progresiva. La exploracién fisica evidenci6
estertores crepitantes persistentes, basales y bilaterales. No se
observaron alteraciones en los andlisis de sangre periférica.
La radiografia de térax demostré infiltrados pulmonares reti-
culonodulillares, bibasales, junto con imdgenes en panal de
abeja, sin signos de osificacion pulmonar. La gasometria arte-
rial demostré hipoxemia moderada (PaO,, 68 mmHg) y las
pruebas funcionales respiratorias, una alteraciéon ventilatoria
restrictiva moderada con disminucién de la DLCO. En la to-
mograffa axial computarizada (TAC) torécica de alta resolu-
cién se observaron imdgenes reticulares irregulares y de apa-
nalamiento, subpleurales y bibasales, junto a bronquiectasias
de traccién. Ademds, se observaron en la periferia del pul-
mon, donde las imdgenes de apanalamiento eran mas eviden-
tes, nodulillos y estructuras arboriformes de densidad dsea
(fig. 1). Las muestras bidpsicas pulmonares evidenciaron
cambios histoldgicos tipicos de la neumonia intersticial usual,
con zonas extensas de estructuras 6seas nodulares y arborifor-
mes. Se inicié tratamiento con glucocorticoides y ciclofosfa-
mida, sin ninguna respuesta clinica favorable. El paciente
falleci6 por insuficiencia respiratoria irreversible ocasionada
por una neumonia por Pseudomonas aeruginosa. En el examen
necrépsico se confirmé el diagndstico de neumonia intersti-
cial usual. En el parénquima pulmonar subpleural se identifi-
caron nddulos de hueso maduro con osteocitos de aspecto
normal que contenian médula 6sea. Los depdsitos seos teni-
an apariencia dendriforme en las zonas con fibrosis pulmonar
(fig. 2).
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Fig. 1. Tomografia axial computarizada (TAC) toracica de alta resolu-
cion. Se observan miiltiples nodulillos subpleurales calcificados e image-
nes reticulares ocasionadas por la fibrosis.

Discusién

La osificacién pulmonar difusa es una entidad rara
que se asocia con enfermedades que causan lesiones
pulmonares difusas, como las enfermedades pulmona-
res inflamatorias crénicas, la hipertension pulmonar, es-
pecialmente la ocasionada por estenosis mitral y las me-
tastasis pulmonares, aunque también se ha observado en
pacientes tratados con hemodiélisis®>. Hasta la actuali-
dad, solamente se han descrito unos 100 casos de osifi-
cacion dendriforme desde la primera comunicacién rea-
lizada por Luschka en 1856*. La osificacién pulmonar
difusa puede asociarse con fibrosis pulmonar idiopatica
o asociada con la exposicion al asbesto o a agentes qui-
mioterdpicos como el busulfan®3¢. Mendeloff® estable-
ci6 una prevalencia de osificacion pulmonar difusa del
9% en pacientes con fibrosis pulmonar idiopdtica. Este
dato se basa en el andlisis de 84 casos de enfermedad de
Hamman-Rich publicados en la bibliografia, en los que
se encontré osificaciéon nodular en 7 pacientes. Sin em-
bargo, una revision reciente sobre las caracteristicas
anatomopatoldgicas de las neumonias intersticiales
idiopdticas indica que la osificacién pulmonar es un ha-
llazgo inusual en estas enfermedades’.

Habitualmente, la osificaciéon pulmonar no se detecta
en la radiografia de térax, tal como ocurrié en el caso que
se describe. No obstante, en los casos en que la osifica-
cién es visible en la radiografia de térax, suele confundir-
se con la microlitiasis alveolar®. En cambio, en la TAC
tordcica la osificacion se manifiesta en forma de dreas ar-
boriformes calcificadas de distribuciéon broncovascular
en la variedad dendriforme, y mdltiples dreas de noduli-
llos subpleurales calcificados en la variedad nodular®®.

En la actualidad, se desconocen los mecanismos pato-
genéticos implicados en el desarrollo de la osificacion
pulmonar en la fibrosis pulmonar. Se ha especulado que la
anoxia cronica tisular induciria la metaplasia de los fibro-
blastos y la formacién de osteoblastos, con la consiguien-
te transicion desde una matriz extracelular colagendtica a
una Gsea’. Por otra parte, se ha postulado que los factores
de crecimiento podrian estar implicados en el desarrollo
de la osificaciéon pulmonar. El factor de crecimiento de
transformacién beta (TGF-B), uno de los mediadores
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Fig. 2. Examen histologico del parénquima pulmonar. Se observa fibrosis

intersticial junto con una osificacion dendriforme. (Hematoxilina-eosina
x100.)

proinflamatorios con mds relevancia en la patogenia de la
fibrosis pulmonar, induce la proliferacion de fibroblastos
y la sintesis de coldgeno y de otras proteinas de la matriz
extracelular'®. Puesto que el gen del TGF- presenta se-
cuencias homélogas a las de las proteinas implicadas en la
morfogénesis dsea, existe la posibilidad de que este me-
diador esté implicado en la formacién dsea ectdpica'’.

La presencia de osificacion pulmonar en la fibrosis
idiopdtica no tiene ningun significado prondstico cono-
cido, aunque se ha sugerido que podria ser un indice de
cronicidad y/o gravedad de la enfermedad®. La osifica-
cion pulmonar dendriforme puede presentar una progre-
sion lenta o mantenerse sin cambios, aunque no se ha
descrito la regresién espontdnea. Finalmente, es intere-
sante comentar que no existe ningin farmaco eficaz
para su tratamiento'?.
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