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VOLUMENES PULMONARES NORMALES EN PACIENTES CON FIBROSIS
PULMONAR IDIOPATICA Y ENFISEMA

JUAN PABLO CASAS, HORACIO ABBONA, ADRIANA ROBLES, ANA MARIA LOPEZ
Servicio de Neumonologia, Hospital Privado Centro Médico de Cdrdoba

Resumen La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enfermedad que se caracteriza por presentar un com-
promiso pulmonar de tipo restrictivo, resultante de una reduccion en la complacencia pulmonar
secundaria a fibrosis difusa. En el enfisema, la pérdida de elasticidad pulmonar y el colapso de las vias aéreas
periféricas generan obstruccion e hiperinflacion. El efecto simultaneo que ambas enfermedades producen so-
bre la fisiologia pulmonar no es del todo claro y se han descripto volimenes pulmonares normales o casi nor-
males. Presentamos 4 pacientes de sexo masculino de 64, 60, 73 y 70 afos, con antecedentes de tabaquismo
e historia de disnea progresiva, tres de ellos con grave limitacién en su calidad de vida al momento de la con-
sulta. En la tomografia de térax de alta resolucion todos los pacientes presentaban signos de enfermedad
intersticial pulmonar avanzada, con cambios de tipo fibrético con predominio basal y subpleural, que coexistian
con enfisema centroacinar con predominio en l6bulos superiores. Uno de ellos tuvo confirmacion diagnéstica de
ambas condicioes por biopsia pulmonar a cielo abierto. En los cuatro pacientes la espirometria y volimenes
pulmonares fueron normales, pero tenian importante compromiso del intercambio gaseoso evaluado mediante
el test de caminata de 6 minutos. Tres de los pacientes tenian hipertension pulmonar grave diagnosticado por
ecocardiograma. La presencia de volimenes pulmonares normales no excluye un diagnoéstico de fibrosis pulmonar
idiopética en pacientes fumadores si coexisten evidencias tomograficas de enfisema. En estos pacientes el gra-
do de compromiso funcional, determinado por la reduccién de los volimenes pulmonares, no deberia ser consi-
derado en la evaluacion de la gravedad.
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Abstract Normal lung volumes in patients with idiopathic pulmonary fibrosis and emphysema. Pul-
monary function tests in idiopathic pulmonary fibrosis characteristically show a restrictive pattern,
resulting from reduction of pulmonary compliance due to diffuse fibrosis. Conversely, an obstructive pattern with
hyperinflation results in emphysema by loss of elastic recoil, expiratory collapse of the peripheral airways and
air trapping. Previous reports suggest that when both diseases coexist, pulmonary volumes are compensated
and a smaller than expected reduction or even normal lung volumes can be found. We report 4 male patients of
64, 60, 73 and 70 years, all with heavy cigarette smoking history and progressive breathlessness. Three of them
had severe limitation in their quality of life. All four showed advanced lung interstitial involvement, at high reso-
lution CT scan, fibrotic changes predominantly in the subpleural areas of lower lung fields and concomitant
emphysema in the upper lobes. Emphysema and pulmonary fibrosis was confirmed by open lung biopsy in one
patient. The four patients showed normal spirometry and lung volumes with severe compromise of gas exchange
and poor exercise tolerance evaluated by 6 minute walk test. Severe pulmonary arterial hypertension was also
confirmed in three patients. Normal lung volumes does not exclude diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis in
patients with concomitant emphysema. The relatively preserved lung volumes may underestimate the severity of
idiopathic pulmonary fibrosis and attenuate its effects on lung function parameters.
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La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enferme-
dad que compromete el intersticio pulmonar. Se caracte-
riza por presentar volimenes pulmonares reducidos con
un defecto ventilatorio de tipo restrictivo debido a una
disminucion en la complacencia pulmonar secundaria a
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fibrosis difusa. En el enfisema la destruccion de las pare-
des alveolares produce una reduccién en la elasticidad
pulmonar, colapso espiratorio de las vias aéreas peri-
féricas y atrapamiento aéreo, con aumento de los volu-
menes pulmonares y patron funcional de tipo obstructivo.
Con anterioridad se ha comunicado que pacientes
tabaquistas con FPI pueden tener volimenes pulmonares
relativamente preservados'®. Presentamos 4 pacientes
con enfermedad clinica y radiolégica atribuibles a fibrosis
pulmonary enfisema, en uno de ellos confirmado por biop-
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sia quirdrgica, que tenian volimenes pulmonares nor-
males y evidenciaban importante compromiso del inter-
cambio gaseoso evaluado mediante el test de caminata
de 6 minutos con oximetria de pulso.

Materiales y métodos

Fueron evaluados retrospectivamente los pacientes controla-
dos en nuestra Institucién que presentaron coexistencia de
enfisema y fibrosis pulmonar, compromiso del intercambio ga-
seoso y volumenes pulmonares con valores dentro de la nor-
malidad.

La presencia de enfisema centrolobulillar y fibrosis
pulmonar, fue determinada por TAC de térax de alta resolu-
cion. El enfisema centrolobulillar fue definido por areas bien
delimitadas de baja atenuacion con respecto al pulmon nor-
mal contiguo, sin pared o con una fina pared, con predomi-
nio en lébulos superiores. La fibrosis pulmonar fue definida
por la presencia de opacidades reticulares, engrosamiento
septal, imagenes quisticas en panal de abejas, bronquiec-
tasias o bronquioloectasias de traccion, asociados o no a
areas de vidrio esmerilado, con localizacion predominante-
mente en l6bulos inferiores y subpleural®. Los volumenes
pulmonares fueron evaluados por espirometria (Vitalograph,
Buckingham R.U.) y pletismografia (Collins Constant Pressure
Plethysmo-ghraph, Warren E Collins, Baintree Mass. EE.UU.).
El intercambio gaseoso fue determinado mediante la provo-
cacién o acentuacion de hipoxemia inducida por el ejercicio
fisico, evaluada por el test de caminata de 6 minutos (segun
normas ATS)® y oximetria de pulso (Nonin 8500, Nonin
Medical MN, EE.UU.).

Resultados

Fueron evaluados 4 pacientes de edad promedio 66.75
(rango: 60 a 73 afios), género masculino, ex-tabaquistas
de 71.75 £ 57.89 paquetes por afio. Todos tenian histo-
ria de disnea de larga evolucion, en tres de grado grave
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(casos n° 1,2y 4)yenuno leve (caso n° 3). Uno de los
pacientes tenia bronquitis cronica (caso n° 2). Al examen
fisico, tres de los pacientes presentaban dedos en palillo
de tambor en manos y acrocianosis (casos n° 1,2y 4)y
en los cuatro el murmullo vesicular estaba disminuido en
los vértices pulmonares con rales crepitantes secos biba-
sales. La espirometria y los volimenes pulmonares fue-
ron normales en todos los pacientes, tres presentaban
saturacion arterial de oxigeno en reposo, y respirando
aire menor al 90% (casos n° 1, 2y 4), la distancia recorri-
da en el test de caminata de 6 minutos fue de 341.25 *
86.08 metros con desaturacion promedio de 14 puntos
al finalizar el test (Tabla 1). En todos, la TAC de térax
evidencio areas de enfisema de tipo centroacinar con pre-
dominio apical que coexistian con areas de compromiso
intersticial y cambios de tipo fibrético con predominio basal
subpleural (Fig. 1), en dos pacientes se encontré tam-
bién enfisema paraseptal. En tres pacientes se realizd
ecocardiograma (casos n° 1, 2 y 4) evidenciando hiper-
tension pulmonar (presion de arteria pulmonar sistélica
de 74, 64 y 65 mm Hg respectivamente). En uno de los
pacientes (caso n° 1) la biopsia pulmonar a cielo abierto
confirmé el diagnoéstico de enfisema centrolobulillar y
fibrosis pulmonar clasificada como neumonitis intersticial
usual. Todos los pacientes fueron tratados con metil-
prednisona en dosis iniciales de 40 mg diarios, con dis-
minucién progresiva, y azatioprina 1.5 a 2 mg/kg/dia, en
dos desde el inicio (casos 2 y 3). En los restantes se
agrego después debido a falta de respuesta clinica. Uno
de los pacientes (caso n° 4) recibié posteriormente trata-
miento con N-acetil-cisteina 1800 mg/dia. Tres pacien-
tes fallecieron durante el seguimiento (sobrevida desde
el diagnéstico 1.5 afos, 6 meses y 3 afios para los casos
1, 2 y 3 respectivamente).

TABLA 1.— Funcion pulmonar y test de caminata de 6 minutos en los 4 pacientes con fibrosis pulmonar
asociada a enfisema

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4
Funcion pulmonar. Litros (% del tedrico)
CVF 4.45 (108) 3.66 (84) 411 (114) 3.25 (82)
VEF1 3.60 (151) 2.73 (89) 2.88 (119) 2.44  (91)
CPT 6.16 (94) 5.36 (87) 6.62 (124) 495 (84)
VR 1.26 (62) 1.67 (90) 2.21 (128) 1.48 (79)
Test de caminata de 6 minutos
SaO0, basal 92% (Oxigeno: 5 I/m) 87% (aire) 98% (aire) 83% (aire)

73% (Oxigeno: 5 I/m)
262.5

SaO0, post-esfuerzo
Distancia (metros)

69% (aire)
345

91% (aire)
460

71% (aire)
297.5

*CVF: capacidad vital forzada, VEF1: volumen espiratorio forzado en el primer segundo, CPT: capacidad pulmonar total, VR:

volumen residual. SaO,: saturacion arterial de oxigeno.
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Fig. 1.— Ver texto: A, B, C, D corresponden a pacientes 1, 2,
3y4.

Discusion

El rol del tabaquismo esta bien establecido en el enfise-
ma y también se lo ha sugerido como un factor de riesgo
para el desarrollo de FPI® 7. Puede especularse que am-
bos, el enfisema y la fibrosis, en algunos casos podrian
estar relacionados a disparadores ambientales comunes
ylo factor de susceptibilidad genético con un rol central
de la exposicion al tabaco®. A pesar de que la asociacién
de estas dos entidades no es del todo infrecuente, es
poco claro el efecto que su coexistencia produce sobre
la fisiologia pulmonar. La hiperinflacion y la alta compla-
cencia de las areas enfisematosas del pulmén probable-
mente compensen la pérdida de volumen debida a la
fibrosis®. Estos efectos opuestos podrian explicar la pre-
sencia de volumenes pulmonares relativamente preser-
vados informados con anterioridad en la literatura y nor-
males en los casos actualmente descriptos. Por el con-
trario, ambas enfermedades podrian tener efectos aditi-
vos deletéreos sobre el intercambio gaseoso, con grave
compromiso en la prueba de difusion de monéxido de
carbono (CO) e hipoxemia acentuada por el ejercicio. La
hipertensién arterial pulmonar generalmente es grave y
se asocia a mal prondstico®.

Los cuatro pacientes que presentamos consultaron por
disnea progresiva; de grado grave en tres y leve en uno
de ellos. En el examen fisico, todos tenian disminucion
del murmullo vesicular en apices y rales crepitantes
bibasales; tres presentaban dedos en palillo de tambor.
Los pacientes tenian antecedentes de tabaquismo con
clara evidencia tomografica de coexistencia de enfisema
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apical y patron de fibrosis pulmonar idiopatica. Si bien la
espirometria y la medicion de volimenes pulmonares por
pletismografia corporal fueron normales, todos tuvieron
acentuacion de hipoxemia durante el test de caminata.
Tres de los pacientes con hipoxemia en reposo, tuvieron
hipertension pulmonar de grado grave y en ellos la caida
de la saturacién de oxigeno por oximetria en el test de
caminata fue superior a 12 puntos (rango 12 a 19). En el
caso 1, en el afio 1997, debido a la gravedad del com-
promiso del intercambio gaseoso en presencia de una
funcion pulmonar normal, se decidi6 realizar biopsia
pulmonar a cielo abierto por la posibilidad de otra enfer-
medad asociada a los hallazgos tomograficos de enfise-
ma vy fibrosis. El resultado de esta biopsia confirmé la
coexistencia de enfisema y neumonitis intersticial usual.
En los casos posteriores, la experiencia previa y la apa-
ricion de publicaciones en la literatura referidas a este
tema facilitaron la evaluacion diagndstica.

Si bien la presente comunicacién no es original, con-
sideramos que son escasas las publicaciones que des-
criben el efecto funcional que produce la coexistencia de
fibrosis y enfisema pulmonar, ya que esta asociacion no
es habitualmente considerada dentro de los diagnosti-
cos diferenciales.

A la luz de la evidencia presentada, se puede concluir
que la preservacion de los volimenes pulmonares no debe
ser considerada excluyente para diagnosticar fibrosis
pulmonar en pacientes fumadores con enfisema concomi-
tante. El grado de alteracion funcional, determinado por la
magnitud de la reduccién de volimenes, no seria Util para
evaluar la gravedad del compromiso pulmonar.
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