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Resumen

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica (FPI) recientemente se describié como
una causa de fibrosis pulmonar de rapida evolucion y mal pronostico. En este reporte des-
cribimos el caso de una paciente joven, previamente sana, quien se presentd al servicio de
urgencias de nuestra institucion con un cuadro de falla ventilatoria e imagenes compatibles
con fibrosis pulmonar. Se llevé a lobectomia pulmonar, donde el estudio histopatoldgico con-
firmo el diagndstico de fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica. La paciente fallecio
antes de recibir un trasplante bipulmonar. La paciente tuvo una presentacion usual clinica,
por imagenes e histopatologia de fibroelastosis pleuroparenquimatosa; tanto en la radiografia
de torax como en la tomografia computada de alta resolucion se encontrd pérdida de volu-
men pulmonar, cambios fibrocicatriciales de los 16bulos superiores, engrosamiento pleural
y de septos interlobulillares. La patologia evidencié marcado engrosamiento pleural con in-
filtrado inflamatorio linfocitario. En conclusion, la fibroelastosis pleuroparenquimatosa es
una patologia pulmonar fibrosante, recientemente descrita y de pobre prondstico, en la cual
no se han estandarizado los criterios diagnosticos ni el tratamiento. Por esto es importante
diferenciarla de otras enfermedades intersticiales pulmonares.

Palabras clave: fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica, enfermedad pulmonar
intersticial, fibrosis pulmonar, pulmon.

Abstract

Idiopathic pleuroparenchymatous fibroelastosis is a recently reported cause of rapidly
evolving pulmonary fibrosis and poor prognosis. We describe the case of a previously healthy,
young patient who presented in our institution with ventilatory failure and images compatible
with pulmonary fibrosis. Pulmonary lobectomy was performed, and histopathological stu-
dies confirmed idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis. The patient died before bilateral
lung transplant was performed. Clinical, imaginologic, and histopathologic presentation of
our case of idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis was usual, chest radiograph and high
resolution computed tomography showed volume loss, upper lobes fibrocicatricial changes,
pleural and interlobular septal thickening. Pathology showed extensive pleural thickening
with inflammatory lymphocytic infiltrate. In conclusion, idiopathic pleuroparenchymal fi-
broelastosis is a recently described fibrosing lung disease, with poor prognosis, and without
standardized diagnostic criteria and treatment. This is why it is important to differentiate it
from other interstitial lung diseases.

Keywords: idiopathic pleuroparenchymatous fibroelastosis, interstitial lung disease, pul-
monary fibrosis, lung.
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Introduccion

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica
es una neumonia intersticial cronica caracterizada por
el engrosamiento de fibras elésticas de la pleura y del
parénquima subpleural, que compromete principal-
mente los l6bulos superiores. Esta entidad se menciono
por primera vez en la literatura médica por Frankel y
colaboradores en el afio 2004, aunque el mismo con-
cepto designado como fibrosis pulmonar idiopatica del
l6bulo superior fue propuesto en 1992 por Aminati y
colaboradores; sin embargo, en el afio 2013, la fibroe-
lastosis pleuroparenquimatosa se incluyo en la clasifi-
cacion de neumonias intersticiales idiopaticas raras por
la ATS/ERS (American Thoracic Society/European
Respiratory Society) con 120 casos publicados hasta el
momento en la literatura a nivel mundial (1-5).

Presentacion del caso

Paciente femenina de 35 afios, sin antecedentes pa-
tologicos de importancia conocidos. Ingreso al servicio
de urgencias por cuadro clinico de 1 mes de evolucion,
consistente en dolor toracico pleuritico, disnea, tos seca,
pérdida de peso (8 kg) y dolor en hipocondrio derecho.
Se realizo radiografia de torax que mostré opacidades
reticulares, por lo que se llevo a tomografia axial com-
putada de alta resolucion (TACAR) para una mejor ca-
racterizacion del hallazgo radiografico, evidenciando
pérdida de volumen en los 16bulos superiores con distor-
sion de la arquitectura y engrosamiento septal por cam-
bios fibroticos, asi como engrosamiento pleural apical
bilateral (Figura 1), pleural y de septos interlobulillares

Figura 1. Tomografia de térax de alta resolucion, reconstruc-
cion coronal. Pérdida de volumen en los l6bulos superiores
con distorsion de la arquitectura y engrosamiento septal
por cambios fibréticos (flecha discontinua) y engrosamiento
pleural apical bilateral (flechas).

de predominio en I6bulos superiores (Figura 2A) aso-
ciado con consolidaciones subpleurales de influencia
en lobulos superiores y distorsion de la arquitectura por
cambios fibroticos (Figura 2B). Se llevo a lobectomia
segmentaria por videotoracoscopia donde se evidencid
proceso fibrotico del parénquima pulmonar.

La patologia evidenci®é marcado engrosamiento
pleural con infiltrado inflamatorio linfocitario y fibro-
sis, la cual se extendia al parénquima cicatricial con

Figura 2. A. Tomografia de térax de alta resolucion, corte axial. Engrosamiento pleural (flechas) con engrosamiento de septos
interlobulillares de predominio en los l6bulos superiores (flecha discontinua). B. Tomografia de térax de alta resolucién, corte
axial. Engrosamiento pleural con consolidaciones subpleurales (flechas) de predominio en Iébulos superiores y distorsion de
la arquitectura por cambios fibréticos (flecha discontinua).
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presencia de algunos granulomas pobremente confor-
mados, en los cuales se identificaron algunos cristales
de colesterol. Hubo engrosamiento de septos, que mos-
traron marcada congestion e infiltrado inflamatorio lin-
focitario con focos de antracosis. Algunos bronquios
presentaron dafio en su pared con fibrosis focal (Figu-
ra 3). La coloracion tricromica evidencid la fibrosis
pleural y subpleural con extension a septos (Figura
4). La coloracion de Ziehl-Neelsen fue negativa para

bacilos acido alcohol resistentes (BAAR), y la plata
metenamina negativa para hongos (Figura 5).

La paciente se valord en junta médica multidisci-
plinaria (cirugia de torax, radiologia, neumologia y pa-
tologia), considerando cuadro clinico de fibroelastosis
pleuroparenquimatosa en fase fibrotica, y requiriendo
trasplante bipulmonar. Luego del procedimiento, la pa-
ciente presentd pobre reexpansion pulmonar, con de-

Figura 3. A. Técnica de coloracidon: hematoxilina eosina. Aumento 40x. Marcado engrosamiento pleural (corchete) con infil-
trado inflamatorio linfocitario y fibrosis, el cual se extiende al parénquima cicatricial. B. Técnica de coloracion: hematoxilina
eosina. Aumento 200x. Infiltrado inflamatorio linfocitario y fibrosis (flechas discontinuas), el cual se extiende al parénquima
cicatricial con presencia de algunos granulomas pobremente conformados, en los cuales se identifican algunos cristales de
colesterol. Hay engrosamiento de septos, que muestran marcada congestion e infiltrado inflamatorio linfocitario con focos de
antracosis (flechas discontinuas). Algunos bronquiales presentan dafio en su pared con fibrosis focal. Luces alveolares con
liqguido de edema y macréfagos en su interior (flecha continua). C. Técnica de coloracion: hematoxilina eosina. Aumento 400x.
Granuloma pobremente conformado (recuadro), en el cual se identifican algunos cristales de colesterol. Existe engrosamiento
de septos, que muestran marcada congestion e infiltrado inflamatorio linfocitario con focos de antracosis (flecha).

Figura 4. Técnica de coloracion: tincién tricromica (para ob-
servar colageno y fibrosis). Aumento de 40x. Marcado engro-
samiento por fibrosis pleural y subpleural (corchete), el cual
se extiende a septos del parénquima cicatricial.
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Figura 5. Técnica de coloracion: plata metenamina negativa
para hongos. Aumento 40x.
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saturacion, somnolencia e hipercapnia; después indicod
falla ventilatoria y fallecio.

Discusion

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa es una en-
tidad rara que consiste en una forma de fibrosis que
involucra la pleura y parénquima pulmonar subpleural,
predominantemente de los 16bulos superiores. La pro-
gresion de la enfermedad ocurre en 60% de los pacien-
tes, con muerte en 40% de los casos (6). Sus mecanis-
mos patologicos y etioldgicos son atin poco conocidos.
La mayoria de las veces suele ser idiopatica, aunque
se cree que algunos casos ocurren en un contexto de
enfermedad pulmonar familiar o genética, neumoni-
tis por hipersensibilidad y otros casos han reportados
asociacion con trasplante de médula o6sea, rechazo
en pacientes con trasplante de pulmon, enfermedades
vasculares del colageno, enfermedades autoinmunes
(artritis reumatoide, colitis ulcerativa y espondilitis
anquilosante), quimioterapia, tabaquismo e incluso
relacionada con infecciones respiratorias recurrentes,
como Aspergillus, debido al proceso inflamatorio cré-
nico asociado (1, 3, 5, 7, 8).

La edad promedio de presentacion es 53 afios, con
dos picos de aparicion: uno a la tercera década y otro
en la sexta década de la vida. En 45% de los casos afec-
ta al género masculino; sin embargo, en el pico de los
pacientes mas jovenes hay cierta predominancia por el
género femenino (5).

Existe variabilidad en la presentacion clinica entre
los pacientes reportados con fibroelastosis pleuropa-
renquimatosa idiopatica: disnea, tos cronica, pérdida de
peso, dolor toracico y neumotoérax espontaneo (1, 5).

En cuanto al diagnostico por imagenes, en la radio-
grafia de torax se evidencia cambios iniciales, como en-
grosamiento irregular de las porciones apicales de los
pulmones; opacidades hiliares se pueden presentar con
la progresion de la enfermedad. Con el tiempo, las opa-
cidades reticulares y nodulares pueden aparecer en los
segmentos superiores (5). En las etapas iniciales, la TA-
CAR muestra opacidades reticulares y nédulos subpleu-
rales en las regiones apicales, con minimos cambios en
las porciones medias e inferiores de los pulmones. Aun-

que el compromiso es predominantemente subpleural,
también puede encontrarse peribronquial; sin embargo,
con la progresion de la enfermedad se presenta engro-
samiento pleuroparenquimatoso asociado con fibrosis
subyacente, elevacion hiliar e importante pérdida de
volumen, y distorsion de la arquitectura del parénqui-
ma pulmonar (5, 9). En estados avanzados se presentan
bronquiectasias por traccion con multiples bulas y quis-
tes en los segmentos superiores (1, 5, 7). Adicionalmen-
te, los patrones de enfermedades pulmonares intersticia-
les pueden observarse en las otras partes del pulmon,
como hallazgos de neumonia intersticial usual, neumo-
nia intersticial no especifica, entre otros (5).

Se debe enfatizar que la fibroelastosis pleuropa-
renquimatosa es una entidad que requiere un enfoque
multidisciplinario que incluya al médico clinico, radi-
6logo y patdlogo (1, 5). El diagnostico definitivo se
basa en las caracteristicas histopatologicas de las zonas
de fibrosis de la pleura visceral, fibrosis intraalveolar
subpleural con una transicion abrupta con el parénqui-
ma pulmonar normal, infiltrados linfoplasmociticos
escasos y focos fibroblasticos, deposicion de fibras
elasticas densas (elastosis septal alveolar) en la lesion
pulmonar fibrosa subpleural y paredes alveolares, con-
firmando el diagndstico (5, 10).

En la autopsia de la paciente, el examen macros-
copico reveld consolidacion pulmonar y fibrosis, que
aparecieron mas al extremo en los 16bulos pulmona-
res superiores en una distribucion subpleural. Sin em-
bargo, la microscopia reveld elastosis parenquimatosa
presente en cada lobulo.

En términos de diagndstico diferencial por imagen
se incluyen enfermedades intersticiales que se acom-
pafien de fibrosis, como la neumonia intersticial usual,
fibrosis pulmonar idiopatica, neumonia intersticial no
especifica, asbestosis, enfermedad del tejido conectivo
(especialmente espondilitis anquilosante), sarcoidosis
fibrosante, enfermedad pulmonar inducida por medica-
mentos o radiacion, y neumonitis por hipersensibilidad
cronica (5). Sin embargo, el predominio apical sub-
pleural y el engrosamiento pleural asociado general-
mente son muy utiles para distinguir la fibroelastosis
pleuroparenquimatosa idiopatica de otras entidades,
aunque los hallazgos por imagen de algunos casos de
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neumonitis por hipersensibilidad crénica pueden ser
idénticos (6).

No hay un tratamiento especifico para esta enfer-
medad, aproximaciones empiricas varian desde este-
roides, inmunosupresores, N-acetilcisteina, hasta el
trasplante de pulmén con resultados y prondstico va-
riables (1, 2, 7).

Conclusion

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa es una enti-
dad poco comun y subdiagnosticada, con incidencia y
prevalencia alin inciertas. Se relaciona con enfermeda-
des autoinmunes, infecciones, medicamentos, trasplante
de médula d6sea o asociada con otros tipos de neumonias
intersticiales, por lo que este diagnostico debe conside-
rarse en pacientes con fibrosis de distribucion apical.
Las opciones de tratamiento son limitadas y su pronos-
tico es variable; de aqui la importancia de diagnosticar
esta entidad idealmente en un grupo interdisciplinario
que incluya neumologo, radidlogo y patdlogo.
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