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RESUMEN

Los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) presentan un mayor riesgo de desarrollar complicaciones pulmonares agudas,
incluyendo entre ellas el neumotoérax y el neumomediastino. Describimos los hallazgos en la radiografia y el TAC de torax en un
paciente con diagnostico de FPI. El examen radioldgico realizado por dos radidlogos especialistas de torax revel6 hallazgos de aire
extra alveolar. La disnea, disfagia, afonia y dolor tordcico fueron los sintomas mas llamativos que presentd el paciente. En la Rx
de toérax se aprecid neumotorax bilateral y neumomediastino. El paciente fallecio a los 22 dias de iniciado el deterioro clinico por
insuficiencia respiratoria.
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Pneumomediastinum and Bilateral Pneumothorax in Patients with Idiopathic Pulmonary Fibrosis

SUMMARY: Patients with idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) have a higher risk of developing acute pulmonary complications,
including pneumothorax and spontaneus pneumomediastinum. We describe the findings in the xray and CT scan of the thorax in a
patient diagnosed with IPF. The radiography examination by two thoracic specialist radiologists revealed evidenced extravascular air
in the thorax. Disnea, disphagia, aphonia, thoracic pain were the most concerning symptom presented in the patient. The thoracic
radiology display air in the pleural cavity along bilateral pneumothorax and pneumomediastinum. The patient died 22 days after the

start of clinical deterioration due to respiratory failure.
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INTRODUCCION

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una de las mas co-
munes enfermedades pulmonares intersticiales idiopaticas. Los
pacientes con FPI tienen un mayor riesgo de complicaciones
pulmonares, como infecciones, embolia pulmonar, neumotorax,
cancer de pulmon, etc,'.

El neumotoérax y el neumomediastino espontaneos afectan
sobre todo a poblacion joven con un curso benigno y autolimi-
tado. Muy poco habitual es su presencia en relaciéon con enfer-
medades del intersticio pulmonar (sarcoidosis, enfermedad de
células de Langerhans, fibrosis pulmonar etc.), donde estudios
previos reflejan una incidencia del 7,5% de neumotorax y 5%
de neumomediastino respectivamente. En la fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI), la presencia de estas manifestaciones es poco
frecuente, y suele agravar el curso de la enfermedad?343.
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A continuacidén exponemos el caso de un paciente con re-
ciente diagnoéstico de FPI y que presenté neumotdrax bilateral
y neumomediastino. Estas dos entidades se presentaron simul-
taneamente, siendo esta asociacion infrecuente en la literatura.

CASO CLINICO

Varéon de 72 anos diagnosticado previamente de FPI desde
hacia un aflo y que presentd empeoramiento clinico de dos se-
manas de evolucion, con tos seca y disnea que se acentuaba al
caminar. En la exploracion fisica, paciente afebril, auscultacién
pulmonar con crepitantes bilaterales tipo velcro y sin acropa-
quias.

Pruebas de laboratorio con gasometria arterial FiO, 0,21%,
PaO,: 52.2 mmHg, PaCO,: 37 mmHg, LDH: 257 u/l, PCR: 12
mg/dl y VSG: 120 mm, sin leucocitosis, sin neutrofilia, sin ane-
mia y con estudio inmunoldgico negativo. El estudio funcional
respiratorio present6 una alteracion restrictiva con CVF: 60% y
DLCO: 51%. Estadio pronodstico GAP 11%7.

La Rx de torax al ingreso mostrd una afectacion intersticial
difusa de predominio en campos inferiores y el TAC de torax
confirmé estos hallazgos con afectacion periférica, engrosa-
miento de los septos interlobulillares y pequefias imagenes quis-
ticas subpleurales, asi como bronquiectasias de traccion, todo
ello compatible con diagndstico de neumonia intersticial usual
(NIU), Figura 1.

A los 10 dias de su ingreso el paciente presentd empeora-
miento agudo con tos persistente, afonia, disfagia, dolor toraci-
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Figura 1. Afectacion intersticial bibasal con dreas de panalizacion
subpleural y bronquiectasias de traccion en LID.

co y aumento de su disnea por lo que se procedio a realizar Rx de
torax urgente (Figura 2), que evidencid la presencia de neumoto-
rax apical bilateral y neumomediastino espontaneo con enfisema
subcutaneo. En los dias siguientes el paciente empeord y aumen-
t6 el trabajo respiratorio por lo que se colocd tubo endotoracico
en camara pleural de hemitorax izquierdo sin apreciar mejoria.
Ante el deterioro progresivo se propuso al paciente el traslado
a UCI para intubacion, medida que rechazé. Los tratamientos
instaurados no fueron efectivos, falleciendo el paciente a los 22
dias de su ingreso.

*

Figura 2. Rx de térax PA y L. Presencia de neumotorax bilateral
(flecha fina), neumomediastino (flecha gruesa con relleno) y enfi-
sema subcutaneo (flecha gruesa sin relleno ).

DISCUSION

Los pacientes con FPI presentan exacerbaciones que se aso-
cian con incremento de su mortalidad. La insuficiencia respira-

toria crénica en un 47 % de los casos; el fallo respiratorio agudo
en un 30%; entidades de origen no respiratorio 18% y de origen
desconocido 5%, son las causas mas frecuentes de su muerte?. El
neumotoérax bilateral y neumomediastino son muy infrecuentes
en pacientes con FPI como causa relacionada con insuficiencia
respiratoria®?.

Estudios previos estiman la incidencia de neumomediastino
entre el 4.6% y el 14.7% en asociacion con FPI>¢7. Los sintomas
principales con los que se manifiesta son la disnea y el dolor to-
récico, siendo menos habitual la disfagia; sintomas que presentd
nuestro paciente durante su ingreso. El neumotoérax espontaneo
se describe con una incidencia del 7.6% en estos pacientes’.

La aparicidn simultanea de los dos procesos, neumotoérax bi-
lateral y neumomediastino, en un mismo paciente, solo ha sido
registrado en la literatura previa en dos ocasiones*’.

El mecanismo patogénico como describieron MacKlin MT. y
Macklin CC8, se relaciona con la ruptura de los espacios alveola-
res en relacion con episodios de tos intensa, que elevan la presion
intrapulmonar. Otros mecanismos asociados son: la ruptura de
los espacios quisticos subpleurales asociados a la fibrosis y el
tratamiento con corticoides e inmunosupresores™’.

Colombi et al., describen recientemente una serie de 182 pa-
cientes con FPI, nueve de los cuales asociaron neumomediasti-
no, demostrandose la presencia de éste como un factor predictor
de mortalidad. Se usoé el indice de GAP para predecir el pronos-
tico en pacientes con FPI. Nuestro paciente presentaba un indice
de GAP II, situaciéon que se asocia con una mayor incidencia
de neumomediastino y peor pronodstico respecto a estadios mas
leves®.

En conclusion podemos decir que tanto el neumotorax como
el neumomediastino espontaneos son raras afectaciones en las
enfermedades pulmonares intersticiales como la FPI y que cuan-
do se presentan son factor de mal prondstico, como desgraciada-
mente sucedi6 en nuestro caso.
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