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NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOIDE

Y SINDROME DE SJOGREN CON
HIPERGAMMAGLOBULINEMIA G

INFORME DE DOS CASOS Y REVISION DEL TEMA

P.M. PACHECO, A. CASTILLO, H. ALVARADO

Se presentan dos casos de infiltrado lin-
foreticular del pulmoén. El primero corres-
ponde a una adolescente de 14 afios que de-
sarrolla disnea de esfuerzo, tos y cianosis de
un afio de evolucidén, acompafiadas de infil-
trados pulmonares reticulares, defecto res-
trictivo-ventilatorio e hipoxemia arterial Los
hallazgos microscépicos de la biopsia pulmo-
nar corresponden a los descritos para la neu-
monia intersticial linfoide. Se hace una rese-
fia de su evolucidn durante casi dos afos de
control.

El segundo caso era una nifia de 10 afios
quien acusaba agrandamiento recurrente
de las glandulas pardtidas, la biopsia de
las cuales confirmé el diagndstico de Sin-
drome de Sjogren. Por evidencia de un infil-
trado ndéduloreticular se le practicd biopsia
pulmonar, comprobandose el compromiso
intersticial del Sindrome. Posteriormente
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hizo 1.C.C. y TBC pulmonar y fallecié. Se
describen los hallazgos de la autopsia, lla-
mando la atencion sobre la notoria desapa-
ricién del infiltrado pulmonar.

Ambos casos presentaron disproteine-
mia asociada. Se discute el diagnostico di-
ferencial de los infiltrados linforeticulares
del pulmdn. Se hace un amplio delineamien-
to de la neumonia intersticial linfoide y
del compromiso pulmonar intersticial en el
Sindrome de Sjogren.

Ha sido de todos conocida la respuesta
limitada del pulmén a variadas injurias ines-
pecificas. Recientemente se viene aplicando
el término de neumonias intersticiales, a un
grupo de entidades clasificadas sobre bases
histologicas y en las cuales se nota la pre-
sencia de un infiltrado celular, predominan-
te en el tejido intersticial del pulmén (1,2).
La neumonia intersticial linfoide (NIL), des-
crita en 1966 por Carrington y Libow (3),
considerada la mas intersticial de todas ellas,
con casi ninguna respuesta alveolar (4),
constituye en general una entidad poco fre-
cuente (5,6). Un 15% de las personas que
la padecen, tienen infiltrados linfocitarios
extrapulmonares (4).
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Figura | - Radiografia del torax. Primer caso: Obsérvese
el fino infiltrado nédulo-reticular.

Por otra parte, sobre la infiltracién in-
tersticial difusa del pulmén (grandes y pe-
quefios linfocitos y células plasmaticas) en
el Sindrome de Sjégren (SS) han llamado la
atencion Talal y col (7,8), estimandose que
el compromiso pulmonar puede variar entre
el 2yel 9% (9). La duracion del Sindrome
antes de comprobarse el compromiso pulmo-
nar puede ir de un mes a 23 afios (9).

La asociacion de ambos procesos con
elevacién o disminucion de las inmunoglo-
bulinas, al igual que con su aumento inicial
seguido de reduccion posterior, han sido
previamnete analizados (5,7,9,10-13). Sus
etiologias se desconocen aun (6,9).

Dada la posibilidad de que la NIL sea
una variante del SS, con localizacién pre-
ferentemente pulmonar (5), hemos reunido
en nuestra comunicacion un caso de cada
entidad, ambos con disproteinemia asociada.

PRESENTACION DE CASOS

Caso No. 1: A.A. (H.C. 719095).

Mujer de 14 afios, estudiante de bachillerato, con-
sulto al Servicio de Urgencias del Hospital San Juan de
Dios de Bogota, el 24 de Junio de 1975. Sus quejas princi-
pales eran disnea, fiebre, cianosis y tos sin expectoracion.
Los sintomas fundamentales tenian un afio de evolucion y
de ellos llamaba poderosamente la atencion la disnea, la cual
venia haciéndose progresiva. También habia notado poco
tiempo después de la aparicion de ésta, la presencia de cia-
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nosis, tos seca y palpitaciones. No tenia historia de "soplos
cardiacos", ni de enfermedad articular. Su desarrollo pon-
doestatural era considerado normal. No habia estado en
contacto con materiales o agentes conocidos como pro-
ductores de enfermedad pulmonar. No relataba historia de
sintomas oculares, ni de agrandamiento de las glandulas
salivares. No habia perdido peso, ni recibido drogas capa-
ces de ocasionar lesién pulmonar.

La tension arterial era de 110/70 y los otros hallaz-
gos fisicos importantes fueron un leve hipocratismo digital
en las manos, la presencia a la auscultacion de escasos
estertores finos en ambas bases pulmonares y de un P2
acentuado. No se encontraron soplos, como tampoco he-
pato ni esplenomegalia. Los ganglios no estaban aumenta-
dos de tamafio.

Dentro del enfoque inicial, el cuadro sobreagregado
fué interpretado como un proceso infeccioso bronquial a-
gudo, instaurandose terapia con antibidticos, broncodilata-
dores y oxigeno. Se obtuvo con estas medidas remision to-
tal de la fiebre (temperatura inicial 38.5°C.), y parcial de
la taquicardia, la cianosis y la disnea. Al término de su
hospitalizacion se observo que la cianosis era leve, el pulso
bajé a 88/min. y la frecuencia respiratoria fué de solo,
20/min,

Figura 2 - Radiografia del torax (hemitorax izquierdo) .
Primer caso: Noétese el infiltrado mds nodular 20 meses
después.
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Tabla 1- Gases arteriales (Caso No. 1).

45

Iniciales
Normales * RA 100%o0 _02 Al afio A los 20 meses
x 20 min. R.A. R.A.
pH. 7.400%0.04 7.343 7.381 7.445 7.425
paCO2
o, He. 30 - 35 44 411 32 37.8
pa02
mm. Hg. 60 39 312 40.2 44.3

*= Valores normales a la altura de 2.640 m. Bogota (14).

paC07 = Presidn arterial de dioxido de carbono.

Examenes complementarios y evolucion: Durante su hos-
pitalizacion los cuadros hematicos (C.H.) revelaron hemo-
globinas (Hb) que oscilaron entre 14.6 y 16.4gr.%, hema-
tocrito (Hcto) de 50%, leucocitos entre 6.800 y 8.800 x
mm.3, con un leucograma normal, salvo en una oportuni-
dad intermedia, en donde se encontraron 40% de linfoci-
tos; la V.S.G. fué siempre normal.

Dos controles de C.H. en Marzo y Mayo de 1976
mostraron respectivamente Hb: 16-16 gr%, Hcto: 48-
50%, leucocitos: 10.200-11.200 x mm3 pounucleares
neutrofilos; 78-80%, linfocitos: 20-14%, eosinofilos:
2-6 % y plaquetas: 321.000 x mm’.

El aspirado de médula 6sea fué normal. Los titulos
de antiestreptolisinas 833 y 500 U. Todd. El factor R.A.
negativo. Los anticuerpos antinucleares en dos oportuni-
dades negativos. Las Crioglobulinas negativas. Las Células
L.E. negativas. El Complemento fraccion C'3:80 mg.%
(normal 80-120 mg.%). La Inmunoelectroforesis de protei-
nas mostro elevacion de gamma G, encontrandose las de-
mas dentro de lo normal. Su ultimo control en Enero del
77 muestra: Inmunoeiectroforesis normal.

La glicemia inicial se encontr¢ elevada, pero la cur-

Tabla 2- Pruebas ventilatorias D.P.CO (Caso No. 1).

pa0, = Presion arterial de oxigeno.
R.A. = Respirando aire.

va de tolerancia a la glucosa fué normal. El nitrégeno urei-
co, la creatinina y el uroanalisis fueron también normales.
Las radiografias de senos paranasales fueron negativas. La
sialografia fué normal. En las radiografias del torax (Figu-
ra 1), se aprecié un finisimo infiltrado nédulo-reticular en
ambos campos pulmonares, cardiomegalia de predominio
derecho y aumento del cono de la arteria pulmonar. El in-
filtrado 20 meses después, tom¢ apariencia mas nodular
(Figura 2).

Los electrocardiogramas evidenciaron eje derecho,
crecimiento de cavidades derechas y sobrecarga sistdlica
de ventriculo derecho. El test de Schirmer y la biomicros -
copia fueron normales.

Las modificaciones en el pH. y los gases arteriales
se observaron en la Tabla 1, destacandose una leve acido-
sis respiratoria que ha disminuido un poco y una modera-
da hipoxemia arterial; la cual no ha sufrido modificaciones
importantes.

En las pruebas funcionales respiratorias (Tabla 2).
se conforma un defecto restrictivo ventilatorio "puro"
(disminucion de CRM, CV, VR y CTP), con muy pocas va-
riaciones posteriores. Los valores para la difusion del mo-

NORMALES Al afio A los 20 meses
No.2
C.RM. 100%0%20% 60 - 42%0 459/, 56%
C.V. 100%0%20% 39 - 41%o 32%0 41%o
V.FE I” 75%0 94 - 89%o 899" 77%o
V.R. 100%0%20%0 34%0 40%o
C.R.F. 939 969
C.T.P. 100%/0%20%/0 33% 41%o
V.R./C.T.P. 20%0 20%o 20%o
16.95 19%o: 3.20

D.P.CO ml./min./mm. Hg. ml./min./mm. Hg.

C.R.M. = Capacidad respiratoria maxima.
C.V.= Capacidad vital.

V.F.E. 1= Volumen forzado espiatorio ler”.
V.R. = Volumen residual.

C.R.F.= Capacidad residual funcional.

C.T.P.= Capacidad total pulmonar.

D.P.CO= Difusion pulmonar al monéxido de carbono.
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Figura 3 - Primer caso: Biopsia pulmonar Infiltrado intersticial de linfocitos, células plasmdticas e histiocitos.

Figura 4 - Primer caso: Biopsia pulmonar. Actimulo linfoide con insinugcién de centros germinales.
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Figura 6 - Segundo caso: Biopsia pardtida. Infiliracion masiva linfocitaria y dilatacién del conducto excretor.
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noxido de carbono se pueden interpretar como representa-
tivos de una alteracion de la barrera aire-sangre.

En Septiembre 15 de 1975 le fué practicada una
biopsia pulmonar a cielo abierto de lingula y 16bulo inferior
izquierdo (Q-1783-75). En ellas se destaca la presencia
de un infiltrado intersticial compuesto por linfocitos, célu-
las plasmaticas e histiocitos (Figura 3), en algunos sitios
formando acumulos con insinuacién de centro germinales
(Figura 4), como también ocupando la submucosa de los
bronquiolos (Figura 5). No hay evidencia de invasion des-
tructiva al epitelio, al cartilago de la via aérea, a los vasos
sanguineos o la pleura. La fibrosis intersticial es minima.

La evolucion clinica nos sefiala hasta el momento
que la disnea de esfuerzo persiste, la cianosis es "mas leve",
la tos se presenta ocasionalmente, el pulso es normal y
contintia escuchandose un P2 aumentado. La paciente re-
cibio prednisona inicialmente a dosis de 20 mgs./dia y
posteriormente ha continuado con 10 mgs./dia.

Caso No.2: A. J.Z. (H.C. 121414 Hospital de la
Misercordia, Bogota).

Nifia de 10 afios de edad quien habia consultado
a otra Institucion en Noviembre de 1972 por presentar a-
grandamiento de parétidas y adenopatias cervicales de 7
meses de evoluciéon. Por esa época el C.H. revelaba solo
una leve anemia, siendo el mielograma normal. El Paul Bu-
nnel y las células LE, fueron negativos. El Latex R.A. fué
positivo al 1 x 5.120. La biopsia de pardtida mostré (Figu-
ra 6) marcada dilatacion de los conductos excretores y la
presencia de infiltrado intersticial linfocitario masivo, con
algunos plasmocitos.

En Mayo de 1973 fué vista por primera vez en el
Hospital de la Misercordia, a donde consultd por exacerba-
cion de las tumefacciones parotideas, adenomegalias axi-
lares e inguinales, pérdida de peso y palidez generalizada.
El sitio en donde se le habia practicado la biopsia de paro-
tida estaba infectado. A la auscultacion se encontré un so-

Figura 7 - Radiografia del térax. Segundo caso: Finisimo
infiltrado nédulo-reticular en ambos campos pulmonares.
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Figura 8 - Segundo caso: Sialografia. Pérdida de la arbori-
zacion del canal de Stenon.

plo protosistolico II/VI en mesocardio. En la radiografia
del torax se hallo (Figura 7) un finisimo infiltrado nédulo-
reticular, diseminado en ambos campos pulmonares. Con
estos hallazgos se inici6 terapia con tuberculostaticos, la
cual fué suspendida posteriormente.

En la biopsia de un ganglio cervical solo se encon-
traron signos de hiperplasia linfoide moderada.

Los C.H. siempre mostraron una leve anemia y un
recuento leucocitario que osciléo entre 4.000 y 8.000 x
mm3 con una férmula diferencial normal. Las proteinas
totales fueron de 8 gr.%, albuminas 4.3 gr.%, globulinas
3.7 gr.%. La Calcemia normal. La Médula 6sea con ligera
eosinofilia. Los Anticuerpos fluorescentes para toxoplasma
negativos. Las Células LE negativas. El Latex R.A positivo
1x6.240. La Fracciéon C' 4 del complemento 30 mg.%,
(normal 40-50 mg.%). La Inmunoelectroforesis de pro-
teinas mostrd elevacion policlonal de gamma G. En la sia-
lografia se observaron irregularidades del canal de Stenon
con pérdida de su arborizacion (Figura 8) y sialectasias
punteadas (Figura 9). Las radiografias de huesos largos,
craneo y pelvis eran normales.

Con los diagnosticos de Sindrome de Sjogren y des-
nutricién II, se le administraron esferoides y se did salida
en Julio de 1973.

Reingres6 al Hospital en Octubre del mismo afo
consultando por tos, disnea y fiebre. En el examen fisico
se encontrd conciente, bien hidratada con una frecuencia
cardiaca de 154/min. y respiratoria de 44/min. Agranda-
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Figura 9 - Siglografia. Segundo caso: Sialectasias punteadas.

miento de pardtidas. Reforzamiento del 20. ruido pulmo-
nar sin soplos. Auscultacién pulmonar normal Escabiosis.
Con el tratamiento instaurado a base de esteroides y ben-
zoato de bencilo mejoraron las lesiones dérmicas y los sin-
tomas de ingreso.

En Nov. 2-73 se le practicé una biopsia pulmonar a
cielo abierto de la lingula (Q-320-73), los hallazgos consis-
tieron en un apreciable infiltrado intersticial difuso, de ti-

po linfoplasmocitario, que no invade las estructuras veci-
nas y que respeta la pleura (Figura 10). Hay ademas algu-
nos macréfagos vacuolados intra-alveolares.

Las células LE fueron negativas y los anticuerpos
antinucleares positivos hasta la dilucion 1 x 2.560. La
Fraccion C'3 del complemento 70 mg.%.

Fué controlada por la consulta externa encontran-
dose en aceptables condiciones generales. En Feb. de 1974
un C.H. mostré6 Hb. 11 gr.%, Hcto. 34%, leucocitos
11.200 x mm3, con una férmula diferencial normal.

Ingresé al Hospital por ultima vez en Junio de 1974
con un cuadro de severas insuficiencias respiratoria y
cardiaca congestiva, mejord levemente con el tratamiento
convencional, pero fallecié en estas condiciones.

En la radiografia del torax en esta oportunidad se
encontré (Figura 11), infiltrado bronconeumdnico cavita-
do en el 16bulo superior derecho, cordomegalia global y
mejoria notoria del infiltrado intersticial descrito anterior-
mente.

En un altimo C.H. se encontré Hb. 15, Hcto. 44 %,
leucocitos 23.000 x mm.>, cayados 9%, segmentados
70%, linfocitos 20%, basofilos 1%. El estudio directo
y el cultivo de la secrecion de pardtida, fueron negativos
para BK. y hongos.

A la autopsia (A 77-74) presentaron las glandulas
parétidas y salivares de la base de la lengua un infiltra-
do intersticial difuso, compuesto por linfocitos y al-

Figura10- Biopsia pulmonar. Segundo caso: Abundante infiltrado linfoplasmocitario intersticial.
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Figura | 1- Radiografiadel térax. Segundo caso: Desapa-
ricion casi completa del infiltrado intersticial. Presencia de
bronconeumonia cavitada en Iobulo superior derecho.

gunos plasmocitos y marcada dilatacion canalicular. Hay
hiperplasia linfoide de la faringe y de las placas de Peyer del
intestino delgado. En los pulmones se aprecia un infiltrado
intersticial compuesto por linfocitos y plasmocitos, pero
que comparado con el hallado en la biopsia nueve meses
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atras, muestra notable disminucion cuantitativa (Figura 12).
Hay ademas en los pulmones una TBC nodular cavitada,
mas severa del lado derecho, que compromete también los
ganglios mediastinales. Las coloraciones para bacilos aci-
do-alcohol resistentes en éstas lesiones son positivas.

Las arterias presentan cambios severos de hiperten-
sion pulmonar secundaria.

El resto de las estructuras: médula 6sea, higado, ri-
fion, bazo y otros ganglios son normales. En el corazon hay
hipertrofia de cavidades derechas y pericarditis focal fi-
brinoide.

DISCUSION

Liebow (1) clasificod las neumonias in-
tersticiales tentativamente en 1) Usual o
Clasica (uno de cuyos tipos es el Sindrome
de Hamman-Rich; 2) Bronquiolitis oblite -
rante y dafio difuso alveolar; 3) Descamati-
va; 4) Linfoide y 5) de células gigantes. Pos-
teriormente Macfarlane y Davies (15) propu-
sieron que los casos en los cuales hay acen-
tuada prominencia de células plasmaticas,
se deberian considerar como el sexto tipo
de éstas neumonias," la de células plasmati-

Figura 12 - Segundo caso: Pulmén de la autopsia mostrando la disminucién significativa del infiltrado intersticial.
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cas. Estos mismos autores (15), colocan a
la neumonia eosinofilica (16), como la sép-
tima de ellas. Recientemente (17-20), se ha
acumulado evidencia de que la neumonia
intersticial descamativa y la neumonia in-
tersticial usual, corresponden respectiva-
mente, auna fase temprana y otra tardia de
un mismo proceso, denominado fibrosis pul-
monar idiopatica (20).

Se considera el Sindrome de Sjdgren
(21-23) un desorden inflamatorio crénico,
autoinmune, compuesto por la triada quera-
toconjuntivitis seca, xerostomia y "Enfer-
medad del tejido conectivo" (enfermedad
reumatoidea, lupus eritematoso sistémico,
poliarteritis, dermatomiositis o esclerosis
sistémica progresiva).

Existe dentro de éste Sindrome un am-
plio espectro de linfoproliferacion que va,
desde la benignidad (Sindrome de Sjogren
tipico), hasta el desarrollo de macroglobuli-
nemia o linfomas (7,21,24); con un grupo
intermedio denominado "pseudolinfomas"
(12,21). Los casos clasificados dentro de es-
te ultimo grupo, pueden presentarse con lin-
fadenopatia, hepato-esplenomegalia, infil-
trados pulmonares, en algunos casos acom-
pafiados de amiloidosis (9,25), alteracion de
la funcidn renal o de macroglobulinas (21).

La duracién aproximada del SS antes
del desarrollo de neoplasias linfoproliferati-
vas es usualmente de mas de 15 afios (9).

Nuestro primer caso sinembargo no
ha tenido sequedad de las mucosas, ni de
las conjuntivas, como tampoco episodios de
agrandamiento de las glandulas salivares o
lacrimales. No se encontraron manifestacio-
nes conocidas de las "enfermedades del co-
lageno". La sialografia, biomicrdscopia y el
test de Schirmer fueron negativos, como
también lo fueron los anticuerpos antinu-
cleares, las células LE., las crioglobulinas y el
factor R.A. La fraccion C'3 del complemen -
to fué normal.

La edad de los pacientes con NIL y
compromiso pulmonar del SS varia consi-
derablemente (3,13), pero en la mayoria de

ellos se ha presentado después de los 35 a-
fios (5,9). En cuanto al sexo predominan las
mujeres (5,9,10,12,15). Aunque pueden e-
xistir enfermos asintomaticos respiratorios,
las manifestaciones mas comunes son la dis-
nea de esfuerzo y la tos (3,5,9), como suce-
di6 en nuestros dos casos, con un tiempo de
evolucion corto, el cual ha sido observado
solo en pocas oportunidades (5,9,11). El hi-
pocratismo digital que encontramos en el
caso No. 1, solo ha sido descrito en dos ca-
sos mas (5,15). La imagen radioldgica co-
rresponde a la descrita para la mayor parte
de ellos (3,5,9,11,13,15), destacandose el
infiltrado reticular o ndduloreticular fino
(Figuras 1y 7 ), mas prominente en las bases
pulmonares. Con el progreso de la enferme-
dad las opacidades tienden a confluir (6,9).
Para nuestro primer caso en el ultimo con-
trol (Figura 2, Enero 77), notamos que el
infiltrado se hizo mas nodular. En el pos-
trer estudio radiolégico del segundo caso
(Figura 11), es notable la desaparicion casi
completa del infiltrado del campo izquier -
do. Los exdmenes de funcion pulmonar rea-
lizados (6,9-1 1,13), aunque en unos pocos ca-
sos han sido normales (6),0 de tipo obstruc-
tivo (6), muestran en su gran mayoria una
alteracion fundamental de caracter restricti-
vo, con disminuciéon de la capacidad de di-
fusion al monodxido de carbono (9,26). No-
sotros tenemos datos similares no observan-
do hasta el momento progresion del deterio -
ro restrictivo inicial. Se ha implicado la in-
filtracion bronquiolar, como la causa de la
obstruccion detectada funcionalmente (6);
con examenes mas especificos, quizas la en-
contraremos en casos como el No. 1, en el
cual histolégicamente existe infiltracion ce-
lular de los bronquiolos . La leve hipercapnia
y la hipoxemia arterial de reposo, continuan,
sin modificaciones de importancia.

En la NIL la determinacion de las in-
munoglobulinas (5,12,15,27,28) ha dado:
a) valores normales, un caso de los cuales
(12) ha sido observado durante 6 afios, sin
notarse progresion de la enfermedad; b) au-
mento de IgG 6 IgM. En ambos casos en-
contramos aumento de la primera. Existe la



52

posibilidad de que un estado hipergamma-
globulinémico se convierta en uno hipoga-
mmaglobulinémico (4), en el cual el pronos-
tico se ensombrece, modificacion que tam-
bién es valida para el SS (7). Para el primer
caso, esto ha venido sucediendo, creemos
que las dosis bajas de esteroides empleados
no modifican los niveles de las inmunoglo-
bulinas (29); ¢) Hipogammaglobulinemia
(IgG-IgM), la cual tiende a estar asociada
con transformacién maligna (4).

Para el SS con compromiso pulmonar
las modificaciones inmunolégicas encontra-
das siguen los mismos delineamientos des-
critos para la NIL (3,5,7,9), pudiendo en-
contrarse ademas elevacion de IgA, niveles
séricos de IgA secretoria, autoanticuerpos
no organo especificos, factor reumatoideo,
factor antinucleo y células LE positivos (9,
26,30). En nuestro SS encontramos también
los anticuerpos antinucleares y el latex R.A.
positivos a titulos elevados. La hipogamma-
globulinemia en el curso del SS, la baja del
nivel de IgM y la desaparicion del factor reu-
matoideo, son signos que marcan la progre-
sion de benignidad a malignidad (7-9,24).

En general la evolucion de la NIL es
hacia la lenta progresion de las lesiones (5),
para nuestro ejemplo esto es evidente desde
el punto de vista radiolégico (Figuras 1y 2).
No tenemos datos sobre la evolucion de las
lesiones pulmonares benignas en el SS. Siem-
pre existe en ambas condiciones la posi-
bilidad del desarrollo de una neoplasia ma-
ligna, motivo por el cual estos pacientes de-
ben tener controles apropiados.

No hay estudios controlados sobre el
tratamiento(5,6,9,11,13), algunos casos han
permanecido estacionarios sin recibir medi-
cacion, en otros el progreso de las lesiones
ha sido evidente a pesar de él (como puede
corresponder para nuestro caso No.l), fi-
nalmente en otros se ha informado mejoria
con la administracion de esteroides o inmu-
nosupresores. Un caso de NIL con hipoga-
mmaglobulinemia, viene siendo controlado
con corticosteroides y suplencia de las ga-
mmaglobulinas ausentes, obteniéndose un
relativo éxito (4).
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Tabla 3- Alteraciones de las glandulas salivares en el S5 (22).

1.— Infiltraciones masivas de linfocitos, con atrofia del
tejido acinar.

2,—  Alteraciones ductales.

Proliferacion celular intraductal que conduce a estrecha-
miento de la luz y eventualmente a la formacion de islo-
tes celulares compactos (mioepiteliales).

Se obtuvo evidencia de importante me-
joria radioldgica de las lesiones pulmonares,
con la administracion de esteroides en 4 pa-
cientes con SS (5); igual hallazgo documen-
tamos nosotros para nuestro 20. caso, me-
joria que es muy llamativa ademas desde el
punto de vista histoldgico (Figuras 10y 12).

La descripcién microscdpica inicial de
la NIL (3), infiltracion y proliferacion de
tejido linfoide en las septas alveolares y en la
submucosa bronquiolar, concuerda con nues-
tros hallazgos. Ultimamente (5) se ha pre-
sentado evidencia de este tipo de neumonia
intersticial, puede también terminar en "pa-
nal de abejas" y fibrosis pulmonar, ésta ulti-
ma alteracion oscila entre el 4y 15% de los
casos (6,9). Para nuestro primer caso es mi-
nima, no existiendo en el segundo de ellos.

Muy recientemente (31) se ha informa-
do de un caso de NIL que padecia ademés
de hepatitis cronica activa y acidosis tubu-
lar renal, en nuestro caso no hemos realiza-
do investigaciones con miras a comprobar
ésta asociacion.

En el caso No.2 el agrandamiento re-
currente de las glandulas pardtidas y los ha-
llazgos microscépicos en ellas (Figura 6) y
las otras glandulas salivares (Tabla 3)(22,30),
al igual que los datos de la sialografia (Fi-
guras 8 y 9)(30,32), comprueban el diagnos-
tico.

Los infiltrados linforeticulares del pul-
mon pueden encontrarse en otras condicio-
nes, con las cuales haremos un diagndstico
diferencial muy rapido, sin considerar en la
discusion el caso del SS, por su aspecto cli-
nico y por los datos obtenidos en la biopsia
de parétida y en la autopsia:
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A) La macroglobulinemia de Waldenstrom
con patron radioldgico reticular (33). En
nuestra paciente no existe el cuadro clinico
y el laboratorio no mostro elevacion de IgM
para sustentar el diagndstico.

B) El aspecto no corresponde al de la granu -
lomatosis linfomatoide (34).

C) El término de pseudolinfoma del pul-
mon, en el sentido descrito por Reich y col.

(12) y Saltzstein (35), se aplica a lesiones
localizadas, de apariencia tumoral, caracte-
rizadas histoldégicamente por un infiltrado
de linfocitos maduros, otras células inflama-
torias y centros germinales verdaderos, ade-
mas de ganglios linfaticos libres de linfoma.
Esta imagen patoldgica es indistinguible de
un campo microscopico de la NIL (5).

D) Un infiltrado intersticial pulmonar linfo-

citico, plantea ademas la diferenciacion con

un linfoma, problema que contintia siendo

muy dificil (36). Se considera éste consti-
tuido (35) casi completamente por linfoci-
tos, a menudo inmaduros, sin verdaderos cen-
tros germinales y con compromiso ganglio-
nar. Otras ayudas diagnosticas que apoyan
ésta posibilidad son (5), la presencia de lesio-
nes multiples, nodulares, numerosas mitosis,
centros germinales grandes con muchas mi-
tosis, compromiso destructivo de la via aérea
con ulceracion del epitelio e invasion del car-
tilago, en casos de sinfisis pleural la invasion

de la grasa extrapleural y de la fascia endo-
torécica.

En nuestro caso No. 1 el infiltrado esta
compuesto de linfocitos, células plasmaticas
e histiocitos (Figuras 3 y 4), ocupando una
posicion intersticial, en algunos sitios for-
mando actmulos linfoides con insinuacidon
de centros germinales y comprometiendo a -
demas la submucosa bronquial (Figura 5).
No hay evidencia de compromiso destructi-
vo de las paredes bronquiales o de los vasos
sanguineos, como tampoco extension a la
pleura. No encontramos ganglios linfaticos
palpables, ni hepatoesplenomegalia. El estu-
dio de médula o6sea por aspiracidén fué nor-
mal.
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E) En los casos en los cuales las células
plasmaéticas son prominentes (10,11) y exis-
te marcada hypergammaglobulinemia, se
plantea la posibilidad de un mieloma multi-
ple, aunque como es conocido (37), su loca-
lizacion pulmonar es muy rara y cuando e-
xiste tiende a formar masas o infiltrados de
parte o todo un lébulo. Los estudios perti-
nentes, aspirados de médula o6sea, proteina
de Bence Jones, radiografias de huesos, pa-
tréon de inmunoglobulinas y uniformidad y
madurez de las células plasmaticas, lo des-
cartaran.

F) El mismo tipo de distribucion y situacién
de la lesion, anotadas Rara el mieloma mul-
tiple, ayudan en gran parte para la diferen-
ciacion de los granulomas de células plasma-
ticas del pulmén (38).

G) Esta adolescente no estaba padeciendo
una leucemia linfoide, ya que en ningun mo-
mento hizo agrandamiento de los ganglios
linfaticos, ni del bazo o del higado. El re-
cuento de leucocitos, su morfologia, dife-
rencial y la médula o6sea, estuvieron ade-
mas en contra de ésta posibilidad.

H) La enfermedad de los manipuladores dé
palomas se debe considerar también (5), pe-
ro en éste caso puede ser descartada por la
falta de historia de ¢'sta exposicidon y ademas
por la ausencia de células espumosas, granu-
lomas y el tipo de compromiso bronquiolar
(39).

SUMMARY

Two cases of pulmonary lympho-reti-
cular infiltrate are presented; the first of
which is a girl of 14 years that developed one
year before dyspnea due to effort, cough and
cyanosis with reticular pulmonary infiltrates,
restrictive ventilatory defect and arterial
hypoxemia. The microscopical findings of
the pulmonary biopsy corresponded to tho-
se described for lymphoid interstitial pneu-
monia. A summary of its evolution is done
during almost 2 years of control.

The second is that ofa 10 year old girl
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complaining of recurrent swelling of the pa-
rotid glands, the biopsy of which confirmed
the diagnosis of Sjogren's Syndrome. Due
to the presence of a nodulo-reticular infil-
trate a pulmonary biopsy was done, showing
interstitial involvement. Later she presented
congestive heart failure, tuberculosis and
then died. The results of the autopsy em-
phasized the important decrease in the pul-
monary infiltrate.

Both cases presented associated dyspro-
teinemia. The Differential diagnosis of the
lympho-reticular infiltrates of the lung is
discussed. The lymphoid interstitial pneu-
monia and the interstitial pulmonary invol-
vement in Sjogren's Syndrome are largely
outlined.
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