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Resumen

Introduccién: Las enfermedades pulmonares intersticiales son un grupo de afecciones raras con una importante morbimortalidad. La
metaplasia peribronquiolar, también conocida como lambertosis, es un hallazgo histoldgico inespecifico que puede encontrarse en
estas patologias.

Caso clinico: Se presenta el caso clinico de un nifio con dificultad respiratoria y necesidad de oxigenoterapia suplementaria desde
el periodo de lactancia. Se observé un infiltrado alvéolo-intersticial en la tomografia computarizada de térax, por lo que ante la clini-
cay la imagen, la sospecha diagnéstica fue de neumopatia intersticial. La primera biopsia pulmonar no mostraba alteraciones. Al
inicio recibid tratamiento con corticoides sistémicos y broncodilatadores de mantenimiento. Con una evolucion clinica fluctuante y
debido a la persistencia de las necesidades de oxigeno, se realiz6 una segunda biopsia pulmonar, cuyos hallazgos eran compatibles
con una lambertosis. Finalmente el paciente inici6 tratamiento con hidroxicloroquina. En la actualidad realiza una vida practicamente
normal y sélo precisa oxigeno domiciliario en escasas ocasiones.

Discusion: En este paciente, dada la clinica y la imagen compatibles, el resultado normal de la biopsia no descarté en un principio la
patologia intersticial. En los adultos la lambertosis se ha asociado con el tabaco y los agentes infecciosos, mientras que en los nifios
parece estar relacionada con causas genéticas. Se llevé a cabo un tratamiento con corticoides y, en segunda linea, con hidroxicloroquina.

Conclusiones: Aunque el diagnéstico definitivo de la metaplasia peribronquiolar es histolégico, un resultado normal en la biopsia no des-
carta una posible enfermedad intersticial. Son necesarios mas ensayos clinicos que definan el tratamiento més apropiado en estos pacientes.
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Abstract
Title: Diffuse interstitial lung disease related to peribronchiolar metaplasia

Introduction: Interstitial lung diseases are a group of rare diseases related to important morbidity and mortality. Peribronchiolar
metaplasia, also known as lambertosis, could be found in some of these illnesses.

Clinical case: We present a child with respiratory symptoms and need of oxygen since he was an infant. An interstitial alveolar
infiltrate was seen in the computarized tomography. According to the clinic and imaging, the first diagnostic approach was an inters-
titial lung disease. The first lung biopsy was normal. He initially received treatment with corticosteroids and bronchodilators during
years, with no clear improving. A second lung biopsy was performed in which we found changes compatible with lambertosis. Finally,
he started treatment with hidroxychloroquine and currently he has a normal life and rarely needs oxygen at home.

Discussion: In our patient, despite the normal result of lung biopsy, the diagnosis of interstitial lung disease was not discarded
because of the suggestive symptoms, signs and imaging tests. Lambertosis in adults is related to tobacco and infectious agents, but
in children genetics seem to be important. The initial treatment were corticosteroids and then hidroxychloroguine.

Conclusions: Although the diagnosis is histopathological, a normal lung biopsy does not discard an interstitial lung disease. There
is need of more clinical trials to establish the appropriate treatment for these patients.
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Introduccion

Las enfermedades pulmonares intersticiales constituyen un grupo amplio y heterogéneo de afecciones raras, que afectan de forma
difusa al parénquima pulmonar y presentan una mortalidad y una morbilidad considerables’. En ellas se produce una remodelacion
de las paredes alveolares y de la via respiratoria distal causada por cambios fibréticos e inflamatorios que conducen a una alteracion
en el intercambio gaseoso y a un patrén funcional de tipo restrictivo. Las pruebas de imagen orientan y, en determinadas ocasiones,
confirman el diagndstico de estas entidades?, pero la prueba que da el resultado definitivo es la biopsia pulmonar. No obstante, no
siempre es concluyente y puede retrasar el diagndstico y el tratamiento de los pacientes®.

La metaplasia peribronquiolar, también llamada lambertosis, es un hallazgo histoldgico inespecifico que puede encontrarse en
varias de estas enfermedades.

Caso clinico

Presentamos el caso de un varén de 8 afos de edad actualmente, que fue trasladado a nuestro hospital a los 2 meses de vida por
presentar un cuadro clinico consistente en taquipnea, subcrepitantes bilaterales y necesidad de oxigeno suplementario.

No presentaba antecedentes personales de interés y estaba correctamente vacunado segin el calendario de vacunacién de la
Comunidad Auténoma de Madrid. Sus padres referian antecedentes familiares de asma en la rama paterna.

En el hospital de origen se administr aerosolterapia con salbutamol y adrenalina, pero ante el empeoramiento clinico se inicié
corticoterapia oral al tercer dia de ingreso, con lo que el paciente experimenté una mejoria transitoria. En la radiografia de térax
presentaba un dudoso infiltrado retrocardiaco en el I6bulo inferior izquierdo. Ante la mala evolucién del paciente, se le realizé una
tomografia computarizada (TC) de t6rax en el hospital de origen, en la que se constatd un infiltrado alvéolo-intersticial con extenso
componente en vidrio deslustrado (figura 1), por lo que, ante el deterioro clinico y las alteraciones en las pruebas de imagen, se de-
cidi6 su traslado a nuestro hospital con sospecha de neumopatia intersticial.

En la exploracion fisica realizada al ingreso en nuestro centro, presentaba un leve tiraje subcostal, una frecuencia respiratoria
de 54 rpm y una frecuencia cardiaca de 110 Ipm, asi como una saturacién de oxigeno >95% con oxigenoterapia en canulas nasales
a2 Ipm. En la auscultacién pulmonar se apreciaban subcrepitantes bilaterales. El resto de la exploracidn fisica no mostraba alte-
raciones.

Se practicd una fibrobroncoscopia con lavado broncoalveolar, en la que se aislaron Pneumocystis jiroveciiy Corynebacterium pseu-
dodiphtheriticum, por lo que se llevé a cabo un tratamiento antibi6tico i.v. con trimetoprima/sulfametoxazol y ampicilina.

Figura 1. 7C de tdrax (corte axial): extenso infiltrado alvéolo- Figura 2. [6bulo secundario patoldgico con densificacion de la
intersticial con zonas de opacidad en vidrio deslustrado de arquitectura en la porcion central, que se corresponde con la region
distribucion parcheada (patrén de atenuacién en mosaico) hiliar de los dcinos. Se observan algunos foliculos linfoides en la

misma zona. Parte inferior: [6bulo con estructura normal
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En el estudio inmunitario la serologfa para el virus de la inmunodeficiencia humana resulté negativa, el estudio de inmunidad ce-
lular y humoral resulté normal y los autoanticuerpos, negativos. Se realizaron un estudio de proteinas del surfactante, prueba del
sudor, pH-metria, Mantoux y ecocardiografia, sin encontrar hallazgos significativos en dichas pruebas. En la biopsia pulmonar no se
hallaron signos patoldgicos.

A pesar del resultado negativo de la biopsia pulmonar, y debido a los hallazgos radioldgicos y a la persistencia de la sintoma-
tologia respiratoria con necesidad de oxigeno para mantener saturaciones adecuadas, el paciente recibid tratamiento con ciclos
mensuales de corticoides i.v. durante el primer afio de vida, sin una respuesta clara. También se inicié tratamiento de manteni-
miento con salmeterol-fluticasona, salbutamol y azitromicina 3 dias a la semana como inmunomodulador, asi como oxigenoterapia
domiciliaria. Durante el seguimiento del paciente, se planted a la familia la posibilidad de iniciar tratamiento con hidroxicloroqui-
na, pero lo desestimaron.

Se realizaron controles espirométricos, en los que se observaba un patron mixto, y pruebas de imagen, entre ellas una TC, en la
que persistia un patrén en mosaico junto con pequefias lesiones quisticas subpleurales. El paciente presentaba frecuentemente in-
fecciones respiratorias, por lo que precisaba ingresos hospitalarios, sobre todo durante los primeros afios de vida.

A'los 5 afios de edad, ante su escasa mejoria clinica y radioldgica, se decidi6 repetir la biopsia pulmonar, que mostraba un parén-
quima con patologia circunscrita a la via respiratoria distal, con imagenes de lambertosis y de panalizacion inicial compatibles con
una metaplasia peribronquiolar difusa (figura 2). A los 7 afios se le realiz6 una nueva TC torécica, en la que persistia el patrén en vidrio
deslustrado, sin empeoramiento con respecto a los controles previos.

Actualmente, el paciente continta tratamiento con salmeterol-fluticasona y salbutamol a demanda; la azitromicina fue reti-
rada debido a la escasa respuesta clinica. Acaba de iniciar tratamiento con hidroxicloroquina, por lo que fue valorado en el
servicio de oftalmologia, en el que se le realizd un fondo de ojo con resultado normal. Realiza fisioterapia respiratoria. Man-
tiene saturaciones de oxigeno >94% durante el dfa, que no empeoran con el esfuerzo fisico, y precisa oxigenoterapia nocturna
en escasas ocasiones.

Discusion

Dada la sintomatologia que presentaba este paciente, con signos de dificultad respiratoria, subcrepitantes a la auscultacién pulmonar
y aumento de las necesidades de oxigeno, asf como hallazgos radiol6gicos compatibles con una enfermedad pulmonar intersticial
difusa, el hecho de obtener un resultado normal en la biopsia pulmonar no descart6 dicho diagnéstico. En este caso, los resultados
normales en otras pruebas complementarias ayudaron a descartar distintas patologias, lo que permitié orientar de forma adecuada
el diagnéstico definitivo. La evolucién fluctuante con respecto a las necesidades de oxigeno, junto con la aparente buena evolucion
clinica del paciente, nos permitieron tomar una actitud expectante al inicio, aunque la persistencia discontinua de las necesidades
de oxigenoterapia nos llevé a realizar una nueva biopsia pulmonar.

La metaplasia peribronquial difusa, también conocida como lambertosis, es un hallazgo histoldgico inespecifico que puede estar
presente en diferentes neumopatias intersticiales. Consiste en una fibrosis y una proliferacion del epitelio bronquiolar que afecta a
los bronquiolos terminales. En los adultos, esta patologia se ha asociado con la inhalacién de humo de tabaco y determinados agen-
tes microbianos, como adenovirus y micobacterias, aunque también existen casos idiopaticos. Por el contrario, en los nifios estd mas
relacionada con anomalias en el desarrollo y probables alteraciones genéticas®.

Actualmente apenas existen ensayos clinicos aleatorizados sobre el tratamiento de las neumopatias intersticiales. Sin embargo,
los corticoides y la hidroxicloroguina contindan siendo el tratamiento de eleccion® en la mayoria de los pacientes, debido a su capa-
cidad de inhibir el proceso inflamatorio y, por tanto, evitar la progresion hacia el desarrollo de fibrosis. A este paciente se le adminis-
traron inicialmente ciclos de corticoides sin lograr respuesta, y finalmente se le pauté hidroxicloroquina, con lo que se consiguié una
mejor evolucion, por lo que de momento no ha sido necesario utilizar inmunosupresores.

Conclusiones

La lambertosis es un hallazgo histol6gico que puede encontrarse en la patologia pulmonar intersticial. Se ha relacionado con altera-
ciones genéticas en pacientes pediatricos. El diagndstico definitivo es anatomopatoldgico, aunque un resultado normal en la biopsia
pulmonar no descarta una posible enfermedad intersticial. El tratamiento se lleva a cabo con corticoides e hidroxicloroquina para
frenar el desarrollo de la fibrosis del parénquima pulmonar, aunque son necesarios mas estudios aleatorizados para definir el trata-
miento mas adecuado de esta enfermedad®. [l
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