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OBJETIVOS

Revisar los diferentes hallazgos radiologicos de Ia
fibroelastosis pleuroparenquimatosa en la tomografia
computerizada de alta resolucion (TCAR) asi como
levar a cabo un correcto diagnostico diferencial y
evaluar la posible historia natural de esta entidad.
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INTRODUCCION

La fibroelastosis pleuroparenquimatosa (FEPP) es una
enfermedad englobada dentro de las patologias
pulmonares intersticiales y que esta caracterizada por
un proceso fibrotico localizado a nivel subpleural en los
lObulos superiores, asociado a engrosamiento de Ia
pleura visceral. Se trata de una entidad de relativo
reciente descubrimiento, ya que fue incluida en el ano
2013 la actualizacion de la clasificacion internacional
multidisciplinar de I|as neumonias Intersticiales
idiopaticas del 2002, por parte de la American Thoracic
Society. Desde este ano ha aumentado drasticamente
|la prevalencia de esta patologia debido al conocimiento
de los criterios diagnosticos y al reconocimiento de
dicha entidad como independiente.

Inicialmente dicha patologia se englobo dentro de las
enfermedades pulmonares Intersticiales de causa
idiopatica, si bien en los ultimos anos se ha encontrado
la relacion con otras muchas y diferentes causas
secundarias.
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TABLA 1. CLASIFICACION REVISADA DE LA
SOCIEDAD TORACICA AMERICANA/SOCIEDAD
RESPIRATORIA EUROPEA DE LAS NEUMONIAS
INTERSTICIALES IDIOPATICAS (2013).

Neumonias intersticiales idiopaticas mayores

- Fibrosis pulmonar idiopatica

- Neumonia intersticial no especifica idiopatica

- Enfermedad pulmonar intersticial tipo bronquiolitis
respiratoria

- Neumonia intersticial desquamativa

- Neumonia organizada criptogenica

- Neumonia intersticial aguda

Neumonias intersticiales idiopaticas raras
- Neumonia intersticial linfoide idiopatica
- Fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica

Neumonias intersticiales idiopaticas no
clasificables
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.La etiologia es desconocida, si bien la mayoria de los
casos son idiopaticos.

.La exposicion ocupacional a multiples toxicos tambiéen
puede causarla (por ejemplo al aluminio) asi como la
asbestosis pueden actuar como Iinductores de la PPFE.
Diferentes agentes quimioterapicos, enfermedades
geneticas o el haber padecido una Infeccion
micobacteriana o fungica tambien pueden causar PPFE.
Tambien existe la posibilidad de que esta entidad se
produzca de manera secundaria a procesos inflamatorios
gue producen una inflamacion intersticial y una respuesta
autoinmune inflamatoria.

. El trasplante de medula osea tambien se ha descubierto
COmMO una causa secundaria de PPFE debido a Ia
enfermedad de injerto contra huesped.

.La existencia de una fibrosis progresiva dominante en
lOobulos superiores marca la existencia de un dano
Intraalveolar, si bien |la patogenesis de este tipo de dano
celular en el momento actual es desconocidaa.

.Las mutaciones geneticas pueden surgir sin que haya
antecedentes familiares evidentes de enfermedad
pulmonar. Se ha establecido una correlacion importante
entre los genes TERT y TERC, los cuales estan
asociados con la funcion de la telomerasa y el proceso
de envejecimiento celular.
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Figuras 1 y 2: Muestras histologicas en las que se
visualiza el engrosamiento pleural vy fibrosis
subpleural asi como multiples fibras elasticas

subpleurales a traves de una tincion elastica.
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DIAGNOSTICO: TC DE TORAX DE ALTA
RESOLUCION (TCAR)

En la actualidad la realizacion de un TC de torax de
alta resolucion no solo es la prueba de imagen mas
util para la deteccion de la enfermedad, sino que se
trata de una prueba indispensable para el diagnostico

de esta patologia.

Existen una serie de parametros tecnicos
iIndispensables para la realizacion de un TCAR que
deben asegurarse para obtener un estudio de calidaad
optima que nos permita obtener toda la informacion

posible.
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ESPECIFICACIONES TECNICAS TCAR

- Grosor_de corte: El protocolo utilizado en TCAR
Implica el empleo de cortes finos, generalmente de
1 a 2 mm de grosor. Es crucial utilizar cortes finos,
para maximizar la resolucion espacial y el detalle
pulmonar. Cortes con un grosor superior a 1-1,5 mm
reducen significativamente |la capacidad de la TC
para detectar estructuras pequenas, mientras que
cortes de 2,5 a 5 mm no son adecuados para
TCAR, ya que pueden no identificar estructuras de
diametro menor que el grosor del corte.

- Algoritmo___de ___reconstruccion: Las imagenes
convencionales se generan utiizando una

frecuencia espacial baja y un algoritmo que
minimiza el ruido en la reconstruccion de tejidos
blandos. En un TCAR, se emplea un algoritmo de
alta frecuencia. Esto permite Iincrementar la
resolucion espacial, mejorar |la definicion de los
bordes y aumentar el contraste, lo que disminuye el
efecto de suavizado en la imagen y aumenta el nivel
de ruido en la misma.
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- Campo_de_vision reconstruccion dirigida: El
TCAR debe realizarse utilizando el campo de
vision (FOV) mas pequeno que abarque al
paciente para reducir el tamano de pixel.

- Realizar_estudio_en _inspiracion: Se realiza para

distender el parenquima pulmonar y optimizar el
contraste entre las estructuras anatomicas y las
posibles patologias. Asi mismo, tambien reduce

|a atelectasia transitoria.
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MANIFESTACIONES RADIOLOGICAS

RADIOGRAFIA SIMPLE DE TORAX

En cuanto a un primer abordaje a travées de Ia
radiografia simple de torax podriamos visualizar el
engrosamiento pleural caracteristico de esta entidad,
con presencia en el parenquima pulmonar de patron
reticular de predominio subpleural. Pudieran
visualizarse otros hallazgos menos especificos de
esta entidad como presencia de Infiltrados u
opacidades en vidrio deslustrado.
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TCAR

En cuanto a las manifestaciones radiologicas visualizadas a
traves del TC, en primer Ilugar como caracteristica
determinante destaca el predominio en ambos |obulos
pulmonares superiores con escasa 0 ausencia afectacion de
los |6bulos inferiores de un engrosamiento pleural irregular con
cambios fibrosis subpleurales asociados a un patron reticular,
pudiendo asoclarse a areas de consolidacion. Dichos
hallazgos pueden condicionar tambien una perdida de
volumen de ambos lobulos superiores asi como una distorsion
arquitectural. Pueden aparecer bronquiectasias por traccion y
elevacion de los hilios pulmonares.

Como hallazgo extrapulmonar es destacable la disminucion
del diametro antero-posterior del torax o platitorax con un
aplanamiento del mismo y aumento de la escotadura
supraclavicular como signo de la perdida de volumen
pulmonar y que en algunos casos si es muy llamativa tiene
traduccion en la exploracion fisica de los pacientes.

Por tanto, la TCAR actualmente se trata de la modalidad de

Imagen de eleccion para la valoracion y diagnostico de la
FEPP.
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TABLA 2. MANIFESTACIONES PULMONARES
Y EXTRAPULMONARES VISUALIZABLES A
TRAVES DE LA TCAR.

PULMONARES

- Engrosamiento pleural con fibrosis subpleural en
lobulos superiores.

- Areas de consolidacion (posibles).

- Perdida de volummen en |0bulos superiores.

- Distorsion arquitectural.

- Bronquiectasias por traccion (posibles).

EXTRAPULMONARES
- Platitorax
- Aumento de |la escotadura supraclavicular
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Figuras 3 y 4. TCAR con imagenes de cortes axiales y coronales en
los que se visualiza engrosamiento pleuroparenquimatoso biapical
con algunas bronquioloectasias por traccion asociadas, en paciente

con esclerosis sistemica ya conocida.
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Figuras 4 y 5: TCAR con imagenes de cortes axiales y coronales en
los que destaca opacidades pseudonodulares de predominio en
LLSS a nivel subpleural (flechas amarillas), con signos de
reticulacion subpleural y algunas areas de vidrio deslustrado. En
este caso el paciente se encontraba en tratamiento quimioterapico
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CLINICA

La edad de presentacion de esta patologia suele ser en torno a los 50
anos, multiples series de casos revelan esta ultima cifra como edad
media de presentacion. La presentacion en la infancia es infrecuente, si
bien aparecen descritos algunos casos en la literatura.

La clinica mas caracteristica es comun al resto de enfermedades
Intesticiales siendo el sintoma mas frecuente la disnea progresiva de
esfuerzo, la aparicion de tos no productiva y la perdida de peso, esta
ultima asociada al aumento del trabajo respiratorio, en este caso mas
acentuada por |la perdida de volumen de los |6bulos superiores.

Por supuesto tambien se pueden encontrar sintomas secundarios a la
iInsuficiencia respiratoria subyacente (cianosis, taquipnea, etc...) Si bien
todos estos hallazgos son inespecificos, el unico que presenta mayor
especificidad para la PPFE se trata de |la disminucion del diametro
anteroposterior del torax o platitorax.

En cuanto a la auscultacion pueden existir crepitantes inspiratorios en
segmentos superiores, si bien en esta patologia se encuentra la
dificultad de al estar unicamente localizada en dichos segmentos es
posible que en el resto de parenquima pulmonar la exploracion
auscultatoria sea normal.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Tractos fibrosos biapicales: Tambien conocidos
como casquetes apicales Dilaterales,

frecuentemente encontrados en multiples TC de
torax y de dudoso valor patologico, presentando
mayor prevalencia con la edad.

En muchas ocasiones es muy dificil llevar a cabo
el diagnostico diferencial de estas entidades,
sobre todo en estadios iniciales de la fibroelastosis
pleuroparenquimatosa.

Es fundamental la evaluacion cronologica, ya que
la FPPE progresara en el tiempo y podremos ver
dicha progresion y la presencia de el resto de
hallazgos radiologicos de esta entidad.
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Figuras 5 y 6: Tractos fibrosos biapicales.
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Conectivopatias: En el contexto de Ilas
enfermedades pulmonares intersticiales, aunque la
Neumonia Intersticial No Especifica (NINE) es el
tipo mas comun de afectacion, existen multiples
variantes que pueden desarrollarse dentro de cada
una de estas enfermedades.

Por su frecuencia destacamos Ila artritis
reumatoide. La anormalidad toracica mas comun
en estos pacientes es la patologia pleural, que
puede manifestarse como engrosamiento pleural
focal o derrame pleural, independientemente de la
presencia de enfermedad pulmonar intersticial. Por
0o general, es unilateral, de pequena magnitud vy
tiende a resolverse espontaneamente. En cuanto a
la afectacion intersticial mas comun en la artritis
reumatoide, se trata del patron NIU, que exhibe
caracteristicas radiologicas distintivas, como areas
de panalizacion con un gradiente apicobasal y la
presencia de bronquiectasias por traccion.
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Figura 7. Paciente con artitis idiopatica juvenil que
presenta severo engrosamiento septal subpleural, con
bronquiectasias de traccion y profusa panalizacion, en
LLSS y extensas areas de aumento de densidad en

vidrio deslustrado.
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Sarcoidosis: Las manifestaciones radiologicas de
esta patologia dependen del estadio,
caracteristicamente se basa en la presencia de
adenopatias hiliares y mediastinicas. En cuanto a
la patologia parenquimatosa pulmonar en esta
entidad destaca la presencia de micronodulos
perilinfaticos, consolidaciones y cierto componente
de fibrosis pulmonar.
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Figuras 8 y 9: TACAR con cortes axiales que muestran
sarcoidosis estadio |V con presencia de adenopatias
mediastinicas y extensas fibrosis de predominio subpleral.
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Exposicion a asbesto: El diagnostico radiologico
se Dbasa en la presencia de nodulillos
centrolobulillares, opacidades lineales y fibrosis
subpleural, en este caso la afectacion se Inicia
predominantemente en la periferia de los Iobulos
iInferiores, y es imprescindible la valoracion del
antecedente personal de la exposicion a fibras de
asbesto.
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Figuras 10 y 11: TCAR con cortes axiales que muestran hallazgos
compatibles con enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID)
florosante con patron tipico de NIU. Placas pleurales calcificadas
compatibles con exposicion al asbesto.
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TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

Actualmente no hay ningun tratamiento
farmacologico que haya demostrado prolongar la
supervivencia en pacientes con PPFE. Aunque los
pbroncodilatadores, el tratamiento con esteroides vy
los suplementos de oxigeno pueden ofrecer un
alivio temporal de los sintomas.

Los farmacos Inmunosupresores no son efectivos
en pacientes con PPFE, al igual que en la fibrosis
pulmonar Iidiopatica. En cambio, los farmacos
antifibroticos como la pirfenidona o el nintedanib si
gque pueden ser beneficiosos al reducir la fibrosis
pulmonar en PPFE, dado que comparten
mecanismos patologicos similares con la fibrosis
pulmonar idiopatica.
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CONCLUSION

El conocimiento de los diferentes hallazgos
radiologicos de |a fibroelastosis
pDleuroparenquimatosa nos permite elevar el grado
de sospecha clinica y poder llevar a cabo un
correcto diagnostico de esta infrecuente entidad,
pero que esta aumentado su prevalencia en los

ultimos anos.
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