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Adolescente con fibroelastosis pleuroparenquimatosa
idiopatica. A propdsito de un caso
An adolescent with idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis. Case report
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RESUMEN

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopdtica (FEPPI) es
un trastorno raro incluido recientemente en las neumonias
intersticialesidiopaticas segtinlaactualizacién dela clasificacién
de la Sociedad Tor4cica Estadounidense (American Thoracic
Society) y la Sociedad Respiratoria Europea (European
Respiratory Society). La FEPPI se caracteriza por fibrosis
parenquimatosa pleural y subpleural que produce reduccién
del volumen, sobre todo enlos1ébulos pulmonares superiores.
La edad al momento de la aparicién varfa, aunque la FEPPI
ocurre principalmente entre los 30 y los 50 afios de edad.

En este articulo, presentamos el caso de un paciente de 16 afios
con antecedentes de disnea de esfuerzo, tos seca y pérdida
de peso en los ultimos dos afios. Durante el examen fisico,
con la auscultacién se detecté disminucién de los ruidos
respiratorios en los lébulos superiores. En la radiografia de
térax se observé engrosamiento pleural apical y volumen
reducido. En la tomografia computarizada (TC) del térax se
observaron densidades en vidrio esmerilado y bronquiectasia
tubular predominantemente en ambos I6bulos superiores, con
engrosamiento septal interlobulillar de la pleura y adenopatia
mediastinica. Se realizé unabiopsia pulmonar por toracoscopia
y en el examen histolégico se observaron fibrosis subpleural
y tincién de las fibras eldsticas que demostraba depésito de
fibras eldsticas en el drea subpleural y el parénquima pulmonar
adyacente, lo que sugeria FEPPI. Hasta donde sabemos, este es
el primer caso durante la nifiez. Por lo tanto, los pediatras deben
estar atentos a esta enfermedad para realizar un diagnéstico y
tratamiento adecuados.
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GLOSARIO

CPT: capacidad pulmonar total

CVF: capacidad vital forzada

DLCO: (capacidad de) difusién pulmonar para
el mondxido de carbono

FEPPI: fibroelastosis pleuroparenquimatosa
idiopética

pCO,: presién parcial de diéxido de carbono
TC: tomograffa computarizada

VEF,: volumen de espiracién forzada en el
primer segundo

VR: volumen residual

INTRODUCCION

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa
idiopdtica (FEPPI) es un trastorno raro
incluido recientemente en las neumonias
intersticiales idiopéticas segtin la actualizacién
de la clasificacién de la Sociedad Tordcica
Estadounidense (American Thoracic Society) y
la Sociedad Respiratoria Europea (European
Respiratory Society).! Amitani y col., describieron
esta entidad en primer lugar como fibrosis del
l6bulo superior, que luego Frankel denominé
FEPPI.?® La FEPPI se caracteriza por fibrosis
parenquimatosa pleural y subpleural que produce
reduccién del volumen, sobre todo en los 16bulos
pulmonares superiores. La edad al momento
de la aparicién varfa, aunque la FEPPI ocurre
principalmente entre los 30 y los 50 afios de
edad y en individuos no fumadores. Si bien se
desconoce su etiologia, los trasplantes de médula
6sea o pulmon, la quimioterapia, la radioterapia
y las infecciones recurrentes son factores de
riesgo de FEPPI. También se ha informado
predisposiciéon genética y autoinmunitaria. Los
sintomas frecuentes incluyen pérdida de peso,
disnea de esfuerzo, tos seca y dolor tordcico
pleural debido a neumotdrax.

Por lo tanto, se presenta el caso de un paciente
de 16 afos con FEPPI que ha sido, hasta donde
sabemos, el primer caso durante la nifiez.
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A PROPOSITO DE UN CASO

Derivaron a nuestros consultorios a un
varén de 16 afios con antecedentes de disnea
de esfuerzo, tos seca y pérdida de peso en los
dltimos dos afios. Habia recibido tratamiento
para el asma y para la sospecha de tuberculosis. El
paciente no fumaba y no estaba expuesto al humo
de cigarrillo. Su primo habia fallecido debido a
una enfermedad pulmonar no diagnosticada. Su
indice de masa corporal era bajo, de 14 kg/m?.
Al momento del examen fisico se observé que
tenfa el térax plano. Durante la auscultacion se
detecté disminucién de los ruidos respiratorios
en los l6bulos superiores. Su saturaciéon de
oxigeno era del 94%. En las pruebas funcionales
respiratorias se observ6 un patron restrictivo
grave con una CVF del 30%, un VEF, del 32%, un
cociente VEF, /CVEF del 109% del valor previsto.
Se realiz6 una pletismografia corporal en la que se
observé una reduccién marcada de la capacidad
pulmonar total (CPT) del 45% de lo previsto y
una capacidad de difusién pulmonar para el
monoéxido de carbono (DLCO) del 34% del valor
previsto. Las mediciones de la gasometria capilar
indicaron hipercapnia (pCO,: 55 mmHg). Los
resultados del panel de autoanticuerpos y de
las pruebas serolégicas fueron negativos para
reuma. Los andlisis de la fibrobroncoscopia
y el liquido de lavado broncoalveolar fueron
normales. En la radiografia de térax se observé
engrosamiento pleural apical y volumen reducido
(Figura 1). En la tomografia computarizada (TC)
del térax se observaron densidades en vidrio

FiGURA 1. Radiografia del térax del paciente

esmerilado y bronquiectasia tubular, sobre todo
en ambos l6bulos superiores, con engrosamiento
septal interlobulillar de la pleura y adenopatia
mediastinica (Figura 2). Se realizé una biopsia
pulmonar por toracoscopia y en el examen
histoldgico se observaron fibrosis subpleural y
tincién de las fibras eldsticas que demostraba
deposito de fibras eldsticas en el drea subpleural
y el parénquima pulmonar adyacente (Figura 3,
Figura 4). En el posoperatorio, el paciente present6
un neumotorax en el costado ipsilateral y se le
coloc6 una sonda de toracostomfa.

Se inicid tratamiento con corticoesteroides,
que continué durante tres meses, pero
desafortunadamente no fue beneficioso. Luego
se decidi6 iniciar pirfenidona y se considero el
trasplante pulmonar, pero la familia rechaz6
ambas opciones y continuaron el uso de
corticoesteroides. El paciente fallecié un mes
después.

DISCUSION

La FEPPI es una forma de enfermedad
pulmonar intersticial, definida por fibrosis
parenquimatosa pleural y subpleural con
deposito de fibras eldsticas. Segun se ha
informado, la mediana de edad de aparicién es
57 afios y el paciente mds joven tenia 24 afios.’
Por lo tanto, el caso de este paciente es el méds
joven informado en la bibliograffa. Si bien la
cantidad de casos notificados en la bibliografia
ha aumentado, atin se desconoce la etiologia

FiGura 2. Tomografia computarizada del térax
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de la FEPPI. En el 32% de los pacientes con
FEPPI se observaron antecedentes de tumores
malignos.® También se ha asociado la FEPPI con
quimioterapia y radioterapia. Los trasplantes
de médula 6sea o de pulmén podrian causar
FEPPI, como una manifestacién pulmonar de
enfermedad injerto contra huésped cronica.
Nuestro paciente no tenia antecedentes de
quimioterapia, radioterapia ni tumores malignos.
Reddy y col., informaron infecciones recurrentes
en la mitad de los pacientes; los microorganismos
mds frecuentes fueron Mycobacterium avium-
intracellulare y Aspergillus.> Los factores genéticos
y autoinmunitarios también podrian ser parte de
la patogenia. Se describié FEPPI en hermanos en
dos informes que sugerfan una predisposicién
genética como un factor patogénico posible.>”

Se informaron espondilitis anquilosante,
colitis ulcerosa y psoriasis con niveles elevados
de autoanticuerpos como afecciones asociadas.*

Los sintomas clinicos més frecuentes de la
FEPPI son tos, disnea de esfuerzo y pérdida de
peso, que son caracteristicos de la enfermedad
intersticial. La FEPPI suele estar asociada con
un indice de masa corporal bajo. Con esta
enfermedad, las pruebas funcionales respiratorias
muestran un patrén pulmonar restrictivo con
un cociente de VR/CPT elevado. También
pueden observarse hipoxemia e hipercapnia. Las
radiografias de térax muestran engrosamiento
pleural apical bilateral, reduccién del volumen
apical, elevacion con opacidades hiliares y una
dimension tordcica anterior-posterior estrechada.
Puede producirse neumotérax en el 30% de
los pacientes, lo que complica la evolucién de

FiGura 3. Fibrosis subpleural, tincién de Van Gieson para
fibras eldsticas, x40

la enfermedad.*® Nuestro paciente también
desarroll6 neumotérax unilateral. En la TC de
térax se observaron consolidaciones con un
patron reticular pleurales y subpleurales con
engrosamiento septal interlobulillar de la pleura,
sobre todo en los l6bulos superiores. Pueden
ocurrir distorsién estructural, bronquiectasia de
tracciéon y panalizacién. La biopsia pulmonar
quirtrgica es critica para el diagndstico.*
Las caracteristicas histolégicas incluyen un
engrosamiento marcado de la pleura visceral y
fibrosis subpleural prominente caracterizada por
deposito de fibras eldsticas en el drea subpleural
y el parénquima pulmonar adyacente.” La biopsia
pulmonar por toracoscopia mostré fibrosis
subpleural y tincién de las fibras eldsticas que
demostraba deposito de fibras eldsticas en el drea
subpleural y el parénquima pulmonar adyacente.
La FEPPI suele avanzar gradualmente y no
responde a los corticoesteroides ni a otros agentes
inmunosupresores. El tratamiento sintomdtico
y el trasplante de pulmon en la enfermedad
avanzada son las principales opciones
terapéuticas. Con respecto a los mecanismos
de la elastosis, existe un fdrmaco antifibrético
llamado pirfenidona que podria ser beneficioso
para la FEPPLY La pirfenidona inhibe los factores
fibréticos, en especial el factor £3 de crecimiento y
transformacién. Si bien no existe evidencia de que
la pirfenidona sea eficaz en la FEPPI, Sato y col.,
informaron el caso de un paciente en quien se usé
con éxito pirfenidona para evitar la disminucién
de la funcién pulmonar."

A modo de resumen, la FEPPI es un
trastorno raro caracterizado por fibrosis

FIGURA 4. Fibras eldsticas fragmentadas, tincion de Van
Gieson para fibras eldsticas, x400
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predominante en los 16bulos superiores y que
ocurre principalmente en la adultez. Hasta
donde sabemos, aqui se presenta el primer caso
pedidtrico. Por lo tanto, los pediatras deben
estar atentos a esta enfermedad para realizar un
diagndstico y tratamiento adecuados. B
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