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Objetivos:

* Revisar los tipos de enfermedad pulmonar intersticial en estadios fibroticos
v resaltar la importancia del control radiologico.

* La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) constituye un grupo heterogéneo de
patologias que afectan a la funcion pulmonar. Una distribucion tipica en los
estudios de imagen puede conformar un patron radiologico que permita

orientar el diagnostico.

* La neumonia intersticial usual (NIU) constituye uno de estos patrones
radiologicos. Puede ocurrir de forma aislada, correspondiendo en un alto
porcentaje de pacientes a fibrosis pulmonar idiopatica (FPI), v tiene peor
oronostico comparativamente a la asociada a otras patologias, como |os
trastornos del tejido conjuntivo (CTD).

* La deteccion temprana de la EPI| previa a una fase fibrotica es importante, vya
gue la instauracion de tratamiento antifibrotico puede mejorar el pronostico.
Si es efectivo enlentece el deterioro funcional medido a traves de |la capacidad

vital forzada (CVF). No obstante tiene efectos secundarios vy un elevado coste.
Por ello debe realizarse seguimiento, recomendandose tratamiento tras

valoracion en comité multidisciplinar (CMD) si se objetivan datos que orienten
a fibrosis pulmonar progresiva (FPP). Deben cumplirse al menos dos de tres
criterios establecidos en un intervalo de tiempo: empeoramiento de Ia
sintomatologia respiratoria, deterioro funcional vy progresion radiologica. Con
respecto a este ultimo criterio los radiologos tienen un papel fundamental en
el CMD para establecer un diagnostico aproximado vy valorar la evolucion, que

contribuira a proponer el tratamiento oportuno.
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Introduccion. Clasificacion.

* Lla Enfermedad Pulmonar Intersticial (EPIl) constituye
un grupo heterogéneo de patologias que afecta a |a

funcion pulmonar.

e La distribucion y caracteristicas de imagen pueden
conformar un patron gue oriente el diagnostico. Esto

es de gran utilidad ya que las EPl son un grupo
heterogéneo de enfermedades con un manejo

variable.

TIPOS DE EPI
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* Existen cinco problemas en relacion con |a
valoracion de la fibrosis en las EPI:

1. El aumento de la prevalencia.

2. La necesidad de una terminologia objetiva para
categorizar la progresion.

3. La necesidad de métodos para estratificar posibles
progresiones.

4. La necesidad de usar métodos alternativos a la biopsia
pulmonar para el diagnostico y estratificacion de riesgo
de evolucion a fibrosis.

5. La restriccion asimeétrica en el uso de antifibroticos a
nivel global.
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Generalidades. Hallazgos radiograficos (Rx).
Paciente 11

Paciente con tos seca y disnea de esfuerzos. (Que
hacemos ante los hallazgos de esta radiografia

posteroanterior (PA) lateral (L)?
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Generalidades (Rx). Paciente nimero 21

Paciente con disnea de larga evolucion, que no ha
seguido controles pautados por su medico de cabecera.
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El objetivo es intentar realizar un diagndstico precoz =2
F\antear en comité de EPID (CMEPID) si es necesario antes de

legar a esta fase de la enfermedad.
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Generalidades. Criterios diagnosticos de Neumonia
Intersticial Usual (NIU) % en TACAR

Reticulacion / Bronguiectasias (BQ)
de traccion / Panal de abejas

Predominio subpleural y basal

Sin signos de diagnodstico alternativo
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RADIOLEGS
DE CATALUNYA

Especificidad del 94 — 100%. VPP
95 %4

Diagn{]s[ic criteria for i{ji[}pa thic pulmgﬂar}f fibrosis: a Prof David A Lynch, MB 2 B« Nicola Sverzellati, MD « Prof William D Travis, MD « Prof Kevin K Brown, MD «
Fleischner Society White Paper Prof Thomas V Colby, MD » Prof Jeffrey R Galvin, MD » etal. Show all authors

Biopsia pulmonar innecesario

Sensibilidad proxima al 50 %
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Probable NIU 123

Reticulacion
BQ de traccion

Predominio subpleural y basal

Sin panal de abejas
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Distribucion 2"a de fibrosis
- Peribroncovascular Placas pleurales
- Perilinfatica - Asbestosis
- Pulmon superior o medio Esofago dilatado
- Conectivopatias
Predominio del VD Erosiones calviculares distales
Marcado patfron en mosaico - Artritis reumartoide
Nodulos centrolobulillares Adenopatias aumentadas de tamano
Patron micronodulillar profuso - Sarcoidosis
Consolidacion Derrame pleural, engrosamiento plevural
QuIstes - Conectivopatias, farmacos
Nodulos

v
.
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ETC (Esclerodermia)
-Signo del borde recto
-S. de la interfase
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Indeterminado para NIU 147
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Reticulacion sutil

Puede haber VD leve o distorsion =
“patron NIU temprano™

Predominio subpleural y basal

Las caracteristicas de imagen V/o
distribucion no sugieren ninguna
etiologia especifica... Es subjetivo
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¢ Indeterminado para NIU?

- Si reticula, NO panal.

**  Calcificaciones focales
subpleurales en LLII. Cisuras
levemente engrosadas.

- BQ distales aisladas.

- No hay gradiente
apicobasal.

- Tenue vidrio deslustrado
(VD) parcheado periférico,
distribucidon heterogénea.

*x Tronco pulmonar
aumentado de calibre (38
mm).
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Lo importante para el manejo es_comprobar si hay
fibrosis pulmonar progresiva (FPP) #
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Fibrosis pulmonar progresiva (FPP). Concepto.
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- Progresion en dos de los tres escalones en el seguimiento:

* Deterioro clinico, funcional o radiologico.

Algunos pacientes con EPI fibrosante progresiva pueden tener
una evolucion de la enfermedad similar a los observados con |a

FP1.
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¢Cual es la diferencia?

La EPI fibrotica incluye el diaghostico anatomopatologico aparte
de los signos de fibrosis valorables por TACAR.

¥

Téermino amplio que puede incluir pacientes sin clara fibrosis
macroscopica.

La fibrosis pulmonar progesiva (FPP) se refiere a una EPI con signhos
radiologicos de fibrosis y sighos de evolucion en el tiempo.

Estos signos de evolucion en el tiempo pueden ser:
o Clinicos
o Radiologicos

o Fisiologicos

Aproximadamente el 20-30% de los pacientes progresan a fibrosis.

El patron de EPI es un factor determinante en el riesgo de
progresion:

- Mayor riesgo: Enfermedad Intersticial Usual (NIU) y No
Clasificable.

- Menor riesgo: EPI asociadas a Conectivopatias (ETC).
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Proporcion de EPIs fibrosantes®
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e La TC de TORAX sin contraste de alta resolucidn
(TCAR) es la prueba indicada para el diagnostico vy
control de las EPI.

* Ante hallazgos inconclusos la biopsia pulmonar ha
sido la alternativa diagnostica tradicional.

* Debido a los riesgos asociados a esta tecnica, la
criobiopsia transbronquial se ha abierto paso como
metodo diagnostico mas seguro.

* Se recomienda evitar la biopsia como metodo de
evaluacion de la progresion va que la propia biopsia
puede desencadenarla.

* Permite recibir un manejo inicial adecuado.
* Guia la frecuencia de la monitorizacion.
* Permite una mejor comunicacion con el paciente.

* Pacientes con FPI inician tratamiento antifibrotico sin
necesidad de confirmar signos de fibrosis progresiva.

* Se esta estudiando ampliar este tratamiento
temprano a pacientes con patron de NIU.
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* Conforme se aprende sobre la evolucion de la
fibrosis en las EPI el TC esta ganando importancia.

e | 0s tres criterios mas relacionados con fibrosis son:

* Progresion de opacidades reticulares.
* Bronquiectasias por traccion.

e Panalizacion. -

Requiere estudiar de forma sincronica el
mismo parénquima en estudios comparativos.
Se esta explorando el uso de Inteligencia
Artificial para realizarlo de forma mas

automatizada y cuantitativa.

* La frecuencia del control mediante TCAR depende del
contexto clinico y la disminucion de la funcion

respiratoria.
* La mayor parte de los pacientes pueden someterse a
controles anuales.

* En pacientes estables o con signos de mejora este
periodo puede ampliarse.

* En pacientes con progresiones rapidas y exacerbaciones
se reducira.
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La funcion respiratoria se mide mediante espirometrias.
Los parametros principales sugestivos de fibrosis son:

* Capacidad vital forzada (CVF).

* Capacidad de difusion de CO (DLCO).

Una disminucion del 10% de la CVF con deterioro clinico o
radiologico es la principal medida para considerar fibrosis

orogresiva.

Se recomienda realizar espirometrias cada 3-4 meses
durante el primer ano post-diagnhostico.

El deterioro de la funcion respiratoria es progresivo pero
variable segun el tipo de EIP vy dentro de los diferentes

grupos de EPI.

La progresion radiologica o funcional puede ser:
* Rapida.
* Lenta.

Es importante valorar eso ya que las progresiones rapidas y
exacerbaciones favorecen |a decision de pautar

antifibroticos.
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No existe un manejo estandarizado de las EPI fibrosantes.
Entre las multiples variantes se incluyen:

o Estatus de antigeno.

o Estado a la presentacion.
o Tipo de progresion.

o Lavado broncoalveolar.

o Edad y comorbilidad.

o Preferencias del paciente.

El uso de inmunoterapia asociada a corticoides parece ser
superior a la monoterapia con corticoides aunque depende
de la variante de EPl y se necesitan mas estudios para
confirmar este hallazgo.

Se trata de sustituir la corticoterapia por inmunoterapia (IT)
debido a los efectos secundarios de estos, excepto en:

* Clara cortico-dependencia con reduccion de la funcidon
pulmonar.

* Sintomas reumatologicos graves a la retirada.
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Los  antifibroticos (nintedanib vy pirfenidona)
asociados a IT muestran una disminucion de Ia
progresion de FPP. Una monitorizacion exnhaustiva es
necesaria para detectar efectos secundarios de este
tratamiento.

Aungue se considera una combinacion segura, se
realizan controles de enzimas hepaticas y hemograma
DOr SU mecanismo de accion.

* No existen estudios comparativos robustos entre
ambos farmacos.

* | a eficacia del nintedanib esta mas comprobada que
la de la pirfenidona, debido a que es el farmaco mas
estudiado.

* L3 recomendacion entre ambos farmacos se puede
resumir con la tabla de la diapositiva siguiente.
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VARIABLES NINTEDANIB PIRFENIDONA
NAUSEAS, DIARREA, EQUIVALENTES +
EFECTOS SECUNDARIOS ANOREXIA, PERDIDA DE  FOTOSENSIBILIDAD Y
PESO, VOMITOS RASH
ANTICOAGULACION +
ENFERMEDAD X
CARDIOVASCULAR
TRABAJO EN EXTERIORES +

CIRUGIA MAYOR +

IMPACTO EN LA CALIDAD
DE VIDA
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Varon de 67 anos con aumento de su disnea de base, en
seguimiento por Lupus Eritematoso Sistemico.

TACAR diagnostico con reticulacion subpleural de predominio
en campos pulmonares medios e inferiores, en relacion con

patron de probable NIU.

En estudio de control se observa un aumento de Ia
reticulacion, las bronquiectasias y evidente panalizacion.
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Las EPl son un grupo heterogeneo de patologias.
Algunas ocurren aisladas, como la FPI, mientras
gue otras forman parte de un espectro mas amplio de

enfermedades.

la  deteccion temprana de la @ FPP  es
importante, porque los antifibroticos cambian [a
evolucion de la enfermedad. Su evaluacion radiologica
es clave para guiar el diagnostico v seguimiento.
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6. Ganesh R, et al. Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update)
and Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults: An Official
ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. 1 de Mayo
2022. 205(9): e18—e47.



	Slide 1
	Slide 2
	Slide 3
	Slide 4
	Slide 5
	Slide 6
	Slide 7
	Slide 8
	Slide 9
	Slide 10
	Slide 11
	Slide 12
	Slide 13
	Slide 14
	Slide 15
	Slide 16
	Slide 17
	Slide 18
	Slide 19
	Slide 20
	Slide 21
	Slide 22
	Slide 23
	Slide 24
	Slide 25

