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LECCIONES  26, 27, 28 Y 29.  PATOLOGÍA INTERSTICIAL DEL PULMÓN.

CASO Nº 1

Paciente de 35 años de edad que consulta por disnea de esfuerzo progresiva a lo largo de 6 años. La disnea varía poco en el tiempo y últimamente es a esfuerzos moderados. No es fumador ni tiene tos y expectoración. Nunca artritis ni lesiones cutáneas. No consume alcohol ni tiene otros antecedentes de interés. No refiere antecedentes de exposición a polvos orgánicos ni inorgánicos.

     Exploración: normal salvo disminución de murmullo vesicular en ambos hemitórax.

     Análisis: hemograma normal. Urea y glucosa normales. GOT y Gpt ligeramente aumentados. Ca y P normales. Calciuria aumentada. Factor reumatoide y anticuerpos antinucleares negativos. Tuberculina y pruebas cutáneas de inmunidad celular negativas. Ziehl y Lowenstein de esputo negativos. 

     PFR: TLC 80%, FVC 70%, FEV1 43%, Tiffenau 65%, DLCO 35%.

1.- Indique el diagnóstico más probable

           Enfermedad intersticial pulmonar, posiblemente una Sarcoidosis. Tambien podría haber sido producida por una Lifangioleiomiomatosis pulmonar.

2.- ¿Qué pruebas solicitaría para confirmarlo?

           Broncoscopia y lavado bronquialveolar, BAL, biopsia transbronquial.

3.- ¿Qué tratamiento pondría al paciente?

           Prednisona 1 mg/Kg de peso durante 4-6 semanas y reducir la dosis progresivamente. Si no responde, añadir Ciclofosfamida (inmunosupresor). Se plantea la posibilidad de transplante pulmonar.

4.- ¿Qué pronóstico tiene este paciente?

           Grave. 

CASO Nº 2 

Paciente de 65 años de edad que consulta por diseña progresiva sin sibilantes de 2 años de evolución. Últimamente es a pequeños esfuerzos y varía poco a lo largo del día. No tos ni expectoración. No antecedentes de lesiones cutáneas ni artritis. No exposición a polvos orgánicos ni inorgánicos. 

     Exploración: normal salvo en la auscultación respiratoria en la que tiene severa disminución del murmullo vesicular y crepitantes consonantes (de velcro) en ambos hemitórax.

     Análisis: hemograma, química sanguínea estándar, factor reumatoide, anticuerpos antinucleares, sistemático de orina e investigación de Bacilo de Koch en esputo: normales o negativos.

     Espirografía: TLC 56%, FVC 45%, FEV1 42%, Tiffenau 90%, DLCO 23%

1.- Indique el diagnóstico más probable

           Enfermedad intersticial pulmonar, posiblemente una Fibrosis Pulmonar Idiopática.

2.- ¿Qué pruebas solicitaría para confirmarlo?

           Broncoscopia y lavado bronquialveolar, BAL, biopsia transbronquial, biopsia pulmonar por toracotomía.

3.- ¿Qué tratamiento pondría al paciente?

           Prednisona 1 mg/Kg de peso durante 8 semanas y reducir la dosis progresivamente, si existe mejoría, a 0.25 mg/Kg/día durante 6 meses. Si no responde, añadir Ciclofosfamida (inmunosupresor) 1 mg/Kg/día. Tambien se han usado Azatiotropina, agentes antifibróticos (Colchicina, interferón 1-b). Tambien administrar tratamiento sintomático y oxigenoterapia. Se plantea la posibilidad de transplante pulmonar ante una enfermedad avanzada.

4.- ¿Qué pronóstico tiene este paciente?

           Grave. 

CASO Nº 3

Paciente de 65 años que consulta en urgencias por diseña con ortopnea intensa y edemas en piernas de 1 semana de evolución. No tiene fiebre ni tos ni expectoración. A exploración: soplo sistólico en foco mitral y crepitante en la auscultación respiratoria.

1.- Indique el diagnóstico más probable

           Enfermedad intersticial pulmonar asociada a Esclerodermia.

2.- ¿Qué pruebas solicitaría para confirmarlo?

           Análisis, espirografía, TAC, broncoscopia y lavado bronquialveolar, BAL, biopsia transbronquial, biopsia pulmonar por toracotomía.

3.- ¿Qué tratamiento pondría al paciente?

           Tratamiento sintomático y de la enfermedad de base, Prednisona 1 mg/Kg de peso durante 8 semanas y reducir la dosis progresivamente, si existe mejoría, a 0.25 mg/Kg/día durante 6 meses. Si no responde, añadir Ciclofosfamida (inmunosupresor) 1 mg/Kg/día. Tambien se han usado Azatiotropina, agentes antifibróticos (Colchicina, interferón 1-b). Tambien administrar tratamiento sintomático y oxigenoterapia. Se plantea la posibilidad de transplante pulmonar ante una enfermedad avanzada.

4.- ¿Qué pronóstico tiene este paciente?

           Grave. 

Indique la contestación correcta a cada una de las preguntas:

       1.- Hemoptisis

       2.- Glomerulonefritis

       3.- Infiltrados pulmonares

       4.- Pronóstico excelente

       5.- Los corticoides suelen ser curativos

a) Síndrome de Good-Pasture

Relacione las siguientes frases con las posibles contestaciones:

      1.- Tiene aumentada la incidencia de tuberculosis:  a) Silicosis

     2.-  Tiene aumentada la incidencia de cáncer:  b) Asbestosis

     3.-  Produce patrón alveolar:  d) Embolismo graso

     4.-  Se produce en pulimentadores de muebles:  c) Asma por disocianatos

     5.-  Se da habitualmente en fumadores:  e) Histiocitosis X

