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Historia clínica
Paciente masculino 37 años.

Sin antecedentes de relevancia.

MOTIVO DE CONSULTA : TOS- DISNEA CF 3

Refiere que hace 2 años presentó internación por cuadro compatible con neumonía.

Desde su neumonía presenta cuadros respiratorios a repetición caracterizados por tos y disnea que mejoran levemente con aplicación 

de betametasona ev. automedicada.

Examen físico:

Leves rales velcro bibasales. 

Sat 96% FIO2 21%.





Patrón Tomográfico:

1. Patrón celular.

2. Patrón fibrótico. 



Estudios funcionales respiratorios 

Espirometría

FVC 2,24 L ( 45%) FEV1 1,98 L (49%) FEV1/FVC 88,3. 

Patrón ventilatorio restrictivo 

Difusión de Monóxido de Carbono DLCO

13,6 mL/min/mmHg ( 45% ). 

Moderadamente disminuida 

Figura 1. 

Espirometría, Curva flujo volumen 



Patrón Tomográfico:

1. Patrón celular.

2. Patrón fibrótico. 



Reconstrucciones multiplanares, sagital A y coronal B: engrosamiento pleural y subpleural multifocal visible en los lóbulos
superiores; bronquiectasias por tracción y reticulaciones intralobulillares de predominio en el lóbulo superior derecho con disminución
del volumen del parénquima.



Imágenes axiales en ventana de parénquima pulmonar A, B y C: engrosaminiento pleural con reticulaciones intralobulillares visible
en los vertices, bronquiectasis por tracción de predominio izquierdo. Patron con atenuación en mosaico difuso con zonas de
atrapamiento aéreo, quiste aislado en el segmento basal posterior del lóbulo inferior derecho.



Patrón Tomográfico:

1. UIP

2. Probable UIP

3. Indeterminado

4. NINE

5. Neumonitis por hipersensibilidad fibrótica.

6. Patrón compatible con fibroelastosis pleuroparenquimatosa.

7. Enfermedad de la vía aérea pequeña.

8. Ninguno.
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Diagnósticos diferenciales

1. Fibroelastosis pleuroparenquimatosa.

2. Neumonitis por hipersensibilidad fibrótica.

3. FPI.

4. EPID-ETC



Diagnóstico definitivo

PERFIL AUTOINMUNE 

ANA Hep-2 IFI positivo 1:160 AC-9

Anti –centrómero 105,49 

Anti-RNP 6,83 

Sclero -70 4,89 

Anti- RO 1,95

Anti –LA 4,91 

Factor reumatoide y Anti CCP negativos 

ANCA C-P negativos 

Por lo que se interpreta como EPID- EAS (esclerosis sistémica). 
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Discusión

Las enfermedades pulmonares intersticiales (EPI), sugieren un amplio
espectro de etiologías distintas, pueden manifestarse como una
complicación pulmonar de una enfermedad autoinmune y del tejido
conectivo subyacente (EPI-ETC), por ejemplo, la EPI-artritis reumatoide y la
esclerosis sistémica ( EPI-ES).1

La fibroelastosis pleuropulmonar (FEPP) es una enfermedad infrecuente
que se ha incluido dentro del grupo de neumopatías intersticiales raras
(clasificación conjunta de la Sociedad Americana de Tórax y de la Sociedad
Europea Respiratoria).2

La FEPP se caracteriza por presentar fibrosis que afecta principalmente a la
pleura visceral y al parénquima pulmonar subpleural, estos hallazgos
predominan en los lóbulos superiores. Aunque inicialmente se consideró
que era una entidad idiopática, actualmente se describen casos en
pacientes trasplantados de médula ósea, pulmón y luego de quimioterapia,
así como, en pacientes que aquejan distintas enfermedades autoinmunes
sistémicas (EAS)3

El patrón tomográfico pulmonar más
frecuente en la Esclerodermia es el NINE;
consideramos que nuestro paciente posee
un patrón fibrótico con engrosamiento
pleural visceral y del parénquima (región
subpleural) visible en los lóbulos
superiores sugestivo de FEPP secundario
a esclerodermia.

Las EPI-ETC pueden asociarse a
enfermedad de la vía aérea pequeña.
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