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Objetivos Docentes

Realizar una revision de la actual clasificacion de las neumonias intersticiales idiopaticas (NII) y de sus
principales manifestaciones radiologicas en la tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR),
resultando ésta muy util en su diagnostico.

Revision del tema

Las neumonias intersticiales idiopaticas son aquellas cuya causa es desconocida.

Pueden verse patrones morfologicos similares en otras entidades de causa conocida, como son las
enfermedades del coldgeno, neumonitis por hipersensibilidad, toxicidad por drogas...por lo que estas
entidades deben ser excluidas clinicamente para poder llegar al diagnéstico definitivo de neumonia
intersticial idiopatica.

Son dificiles de interpretar radioldgicamente ya que pueden compartir caracteristicas radiologicas entre
ellas, existiendo una variabilidad interobservador de hasta el 30%. A veces la radiologia simple es
normal en estadios iniciales, lo que demora el diagndstico (sin embargo debemos tener en cuenta que
este hecho no descarta enfermedad infiltrativa difusa pulmonar).

La tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR) se ha convertido en un arma esencial para el
diagnostico.

Las principales indicaciones del TCAR son:

* Demostrar la existencia de enfermedad pulmonar si hay sospecha clinica y Rx normal.
 Caracterizar la enfermedad pulmonar.

* Valorar la actividad de la enfermedad y posibles tratamientos.

* Indicar lugar mas apropiado para biopsia.
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Han existido varias clasificaciones previas que han llevado al empleo de conceptos equivocos y muy
variados; la clasificacion actual, creada y revisada por la American Thoracic Society y la European
Respiratory Society (2013), las divide en (ver tabla 1).

A continuacion describiremos las principales caracteristicas de cada una de ellas:

1. FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA (FPI) /NEUMONIA INTERSTICIAL USUAL (NIU):

Forma especifica de neumonia intersticial fibrosante cronica, de causa desconocida, limitada a los
pulmones y asociada a una biopsia pulmonar que muestra un patron histologico de neumonia intersticial
usual.

Su etiopatogenia es desconocida; se han propuesto algunos factores contribuyentes: infeccion viral
(VEB), exposicion ocupacional, factores genéticos, tabaco...

Principales caracteristicas clinicas:

* Pacientes mayores de 50 afos con una frecuencia casi 2 veces mayor en varones.

* Incidencia de 7-16/100.000 y prevalencia de 14-43/100.000 que aumenta con la edad.

* Es la NII mas frecuente (en torno al 40%) y la de peor pronostico, con una mediana de
supervivencia desde el diagnostico de 2,5-3,5 afios.

Los hallazgos radiologicos mas tipicos de esta entidad consisten en (figura 1,2,3):

* Opacidades reticulares.

* Bronquiectasias o bronquiolectasias de traccidon con distorsion de la arquitectura pulmonar
asociada.

+ Areas de panalizacién con espacios quisticos de 2-20 mm de tamafio (macroquistica),
caracteristicamente mayores que en otras entidades.

Existe una distribucion caracteristica de los hallazgos radiologicos (figura 1,2,3):

» Parcheada (areas patologicas y de pulmon sano intercaladas).

 Subpleural y periférica.

* De predominio basal con gradiente apicobasal (los hallazgos patoldgicos visualizados en las
pruebas de imagen van aumentando desde los vértices hasta las bases pulmonares).

El patrén histologico caracteristico consiste en (figura 4):

* Destruccion de la arquitectura pulmonar.

* Fibrosis, habitualmente con panalizacion.

* Focos fibroblasticos cicatriciales.

» Heterogeneidad espacial y temporal con areas parcheadas que intercalan zonas de fibrosis,
inflamacion intersticial y pulmén normal.

Puede hacerse un diagnéstico fiable de esta patologia en un estudio tomografico de alta resolucion
(TCAR). Aquellos pacientes que muestran un patron tomogrdfico de neumonia intersticial usual
(NIU) con su distribucion caracteristica y los hallazgos clinicos apropiados pueden ser diagnosticados
de fibrosis pulmonar idiopdtica sin la necesidad de una biopsia pulmonar (ver tabla 2).

El diagnéstico diferencial habra aue realizarlo con:
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* Asbestosis.

* Enfermedades vasculares del colageno.
 Toxicidad por drogas.

* Sarcoidosis.

» Neumonitis por hipersensibilidad.

2. NEUMONIA INTERSTICIAL NO ESPECIFICA (NINE):

Término empleado para designar un grupo de trastornos pulmonares con prondstico mas favorable que la
fibrosis pulmonar idiopatica y que difiere del resto de las NII.
La etiopatogenia es desconocida:

» Elevada asociacion con diversas enfermedades vasculares del colageno.
» También se relaciona con toxicidad por drogas, exposicién ocupacional y neumonitis por
hipersensibilidad.

Las principales caracteristicas clinicas de esta entidad son:

* Pacientes en un rango de edad de 40-50 afos con una frecuencia similar por sexos.

 Es la segunda NII mas frecuente, después de la FPI, suponiendo el 14-36% de los casos.

* De forma global tiene un buen prondstico, con una media de supervivencia del 80% a los 5 afios y
del 73% a los 10 afios.

Los principales hallazgos radiolégicos son (figura 5,6):

» Zonas parcheadas de aumento de densidad en vidrio deslustrado bilaterales y simétricas (puede
respetar la zona subpleural).

 Frecuentemente puede anadirse una fina reticulacion subpleural, bronquiectasias de traccion y
distorsion de la arquitectura pulmonar como cambios indicativos de fibrosis (NINE fibrotica).

* Otros hallazgos(infrecuentes):

o Areas de panalizacion (microquistica)(espacios quisticos de menor tamafio que en la NIU,
aunque algunos casos evolucionan a patrones tomograficos indistinguibles de ésta,
principalmente en la variante fibrética).

> Nodulos centrilobulillares.

o Zonas de consolidacion (que no constituyen el hallazgo predominante).

La distribucion caracteristica de los hallazgos radioldgicos consiste en (figura 5,6):

+ Afectacion bilateral y relativamente simétrica.
* Predominantemente en l6bulos inferiores sin demostrarse un gradiente apicobasal
* Respeta la zona subpleural.

El patron mas frecuente es el predominio peribroncovascular en 16bulos inferiores que respeta la zona
subpleural.

El patrén histologico caracteristico es de inflamacion intersticial UNIFORME , tanto espacial como
temporalmente, con diferentes grados de fibrosis, en ausencia de focos fibroblasticos (figura 7).
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De forma general se considera que la NINE muestra una evolucion radiolégica favorable con
desaparicion de las dreas de opacidad en vidrio deslustrado sin dejar lesiones pulmonares, a
diferencia de la NIU, en la que estas dreas de inflamacion intersticial evolucionan a panalizacion,
como signo de fibrosis irreversible (ver tabla 3).

El patrén de NINE también plantea al diagnostico diferencial con:

* Neumonia intersticial usual

* Neumonia intersticial descamativa

* Neumonia organizada

* Neumonitis por hipersensibilidad crénica (atenuacion en mosaico por obstruccion de pequeiia via
adrea)

3. NEUMONIA ORGANIZADA CRIPTOGENETICA (NOC):

Consiste en un patron de organizacion dentro de los conductos alveolares y los alvéolos (neumonia
organizada), con o sin organizacion dentro de los bronquiolos.

Su etiopatogenia es desconocida; es obligatorio descartar la posibilidad de enfermedades del colageno
subyacentes, patologia infecciosa y patologia pulmonar inducida por drogas, debido a la elevada
frecuencia con la que se asocian a este patron.

Sus principales caracteristicas clinicas son:

* Pacientes con una media de edad de 55 afios y una frecuencia similar por sexos. Dos veces mas
frecuente en no fumadores.

» Es la tercera NII en frecuencia y presenta buen prondstico, con recuperacion completa tras
tratamiento corticoideo.

Los principales hallazgos radiologicos son (figura 8,9):

* Opacidades pulmonares que varian del vidrio deslustrado a la consolidacion del espacio aéreo con
broncograma, que recuerdan infiltrados neumonicos, y ligera dilatacion bronquial. (Pueden
cambiar de tamafio y de localizacion en la evolucion del proceso incluso sin tratamiento).

* Nodulos habitualmente lisos y bien delimitados < 10 mm de localizacion peribrocovascular.

 La presencia de nodulos con el signo del halo invertido o atolon, es muy sugestiva (focos de
opacidad en vidrio deslustrado rodeados de un anillo o semiluna de consolidacion) (figura 10,11).

La distribucioén caracteristica de estos hallazgos radiologicos es (figura 8,9):

 Subpleural 6 peribronquial (en ocasiones est4 respetada la zona subpleural mas periférica).
* Predominantemente en lobulos inferiores.

El patrén histologico que la define es (figura 12):

« Areas parcheadas de consolidacion centradas en un bronquiolo.

* Presencia de pdlipos de tejido de granulacion en los alveolos y conductos alveolares que muestran
una apariencia temporal uniforme.

* Arquitectura pulmonar conservada.
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El diagndstico diferencial radiologico se establece con:

* Procesos infecciosos (tuberculosis e infeccion por micobacterias atipicas)
* Vasculitis

+ Sarcoidosis

» Carcinoma bronquioalveolar

* Linfoma

* Neumonia eosinofila cronica (en casos de consolidacion subpleural)

En el contexto clinico adecuado: consolidaciones pulmonares que aumentan a lo largo de varias
semanas a pesar de tratamiento antibiotico, los hallazgos tomogrdficos son muy sugestivos de
neumonia organizada criptogenética.

La mayoria de los pacientes con neumonia organizada criptogenética experimentan una mejoria
radiologica o una resolucion total de los hallazgos tras tratamiento con corticoides.

4. NEUMONIA INTERSTICIAL AGUDA (NIA):

Consiste en una forma organizada de dano alveolar difuso (DAD), con un curso evolutivo rapidamente
progresivo, indistinguible desde el punto de vista histologico del sindrome de distrés respiratorio agudo
(SDRA) secundario (sepsis o shock).

Su etiopatogenia es desconocida; hay que diferenciarla del DAD relacionado con NIU acelerada,
enfermedades vasculares del coldgeno, SDRA, infeccidén, neumonitis inducida por drogas, neumonitis
por hipersensibilidad y neumonitis eosinéfila aguda.

Sus principales caracteristicas clinicas son:

* Pacientes a cualquier edad, con una media de 50 afios, frecuencia similar por sexos y sin relacion
con el tabaco.

* Sin tratamiento conocido, tiene mal prondstico, con una mortalidad superior al 50%. Los
supervivientes desarrollan una neumonia intersticial cronica o recidivante.

El patrén histologico caracteristico es dependiente de la fase en la que se encuentre el paciente:

» Fase exudativa precoz.

Edema intersticial e intraalveolar, formacion de membranas hialinas e infiltracion alveolar difusa por
células inflamatorias

» Fase de organizacion cronica:

Formacion de tejido de granulacién que origina un engrosamiento de la pared alveolar.
Apariencia uniforme de los cambios fibroticos (vs NIU) con numerosos fibroblastos y depdsito de
coldgeno relativamente escaso.

Asimismo los hallazgos radioldgicos también variaran en funcion de la fase en la que se encuentre el
paciente (figura 13):

Fase precoz:

* Opacidades en vidrio deslustrado con focos respetados dentro del 16bulo
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* pulmonar (apariencia geografica).
» Consolidaciones del espacio aéreo, menos extensas y principalmente en zonas declives.

Fase tardia:

* Distorsion de la arquitectura y dilatacion bronquial.
* Opacidades reticulares.
* Panalizacion, quistes y areas radiolucentes, en zonas no declives.

Existe una distribucion caracteristica de los hallazgos radioldgicos (figura 13):

 Parcheada y bilateral (mas frecuente que en el SDRA). Las opacidades en vidrio deslustrado
pueden ser de localizacion subpleural o central, mientras que las consolidaciones afectan zonas
declives.(gradiente anteroposterior con una afectacion mas extensa en zonas declives)

* Predominante en lobulos inferiores (rara la consolidacion en l6bulos superiores), respetando los
angulos costofrénicos.

El diagnéstico diferencial radiologico hay que realizarlo con las siguientes entidades:

* El principal diagndstico diferencial radiologico hay que establecerlo con SDRA (con mayor
frecuencia bilateral, simétrica y en los l6bulos inferiores en la NIA).
* Ademas hay que considerar:
> Neumonia infecciosa (especialmente por Pneumocystis jiroveci)
o Edema hidrostatico
> Neumonia eosinéfila aguda
o Hemorragia pulmonar
° Proteinosis alveolar
o Carcinoma bronquiloalveolar
o Neumonia intersticial descamativa

5. BRONQUIOLITIS RESPIRATORIA ASOCIADA A ENFERMEDAD PULMONAR
INTERSTICIAL (BR-EPI):

Entidad clinica dentro de las NII que se corresponde con el patrén morfoldgico de bronquiolitis
respiratoria.

Afecta a pacientes fumadores y se caracteriza por la presencia de macrofagos pigmentados en la luz de
los bronquiolos respiratorios (frente a la neumonia intersticial descamativa que se encuentran en el
interior de los alvéolos).

No suele ocasionar sintomas y puede asociarse con una minima disfuncion de la pequefia via aérea.

Su etiopatogenia se encuentra en intima relacién con el consumo de tabaco.

Sus principales caracteristicas clinicas son:
* Fumadores activos con una media de edad de 30-40 afios y un consumo superior a 30
paquetes/ano.

* Mas frecuente en varones, con una relacion 2:1.
+ Excelente prondstico, con mejoria clinica y radiologica al cesar el consumo de tabaco.

Los principales hallazgos radioldgicos son (figura 14,15,16):
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* Nodulos centrilobulillares mal definidos.

« Areas parcheadas y extensas de aumento de densidad en vidrio deslustrado (menos extensa,
parcheada y peor definida que en la NID).

* Engrosamiento de la pared de via aérea central y periférica.

* Suelen coexistir areas de enfisema centrilobulillar y atrapamiento aéreo.

La distribucion caracteristica de los hallazgos radiologicos es (figura 14,15,16):

» Parcheada y bilateral.
» Predominante en lobulos superiores (similar a otras alteraciones pulmonares por consumo de
tabaco).

El patrén histologico mas caracteristico es (figura 17):

* Acumulacién endoluminal de macréfagos pigmentados centrados en torno a un bronquiolo
respiratorio de primer y segundo orden.

* Moderada inflamacion y fibrosis peribronquiolar.

* Enfisema centrilobulillar (hallazgo frecuentemente acompafiante).

El diagnostico diferencial radioldgico se establecera con las siguientes entidades:

* Neumonia intersticial descamativa.
* Neumonia intersticial no especifica.
» Neumonitis por hipersensibilidad.

6. NEUMONIA INTERSTICIAL DESCAMATIVA:

Entidad clinica dentro de las NII que se corresponde con el patron morfoldgico de neumonia intersticial
descamativa.

Afecta habitualmente a pacientes fumadores, aunque en raras ocasiones se atribuye a exposicion
ambiental y se caracteriza por la presencia de macrofagos pigmentados en el interior de los alvéolos de
forma difusa (no hay descamacion de células epiteliales como se consideraba anteriormente).

En cuanto a su etipatogenia, estd relacionada con el consumo de tabaco. Ademas puede aparecer en no
fumadores en relacion con infecciones respiratorias, exposicion a polvo organico, nitrofurantoina y
enfermedades vasculares del colageno.

Sus principales caracteristicas clinicas son:
* Media de edad al inicio de 30-40 afios. Afecta a fumadores activos y exfumadores con una media
de consumo de 18 paquetes/aio.

* Mas frecuente en varones, con una relacion 2:1.
* Buen pronostico tras tratamiento corticoideo y abandono del habito tabaquico.

El patrén histologico es:

* Acumulacién de numerosos macrofagos, a menudo pigmentados, centrados en la mayoria de los
espacios aéreos distales de forma difusa.
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* Leve a moderado engrosamiento de septos alveolares y leve inflamacion intersticial cronica.

* Enfisema centrilobulillar (hallazgo frecuentemente acompafiante).

* El principal hallazgo histologico diferencial con la BR-EPI es que las alteraciones difusas dentro
del parénquima pulmonar y no centradas en torno a un bronquiolo respiratorio.

En cuanto a los hallazgos radioldgicos (figura 18,19):

» Aumento difuso de la densidad en vidrio deslustrado.

* Opacidades lineales y patron reticular (extension limitada y confinada a 16bulos inferiores).

» Panalizacion en menos de un tercio de los casos, limitada, en bases pulmonares (cambios
fibroticos).

La distribucion caracteristica de dichos hallazgos radiologicos es (figura 18,19):
+ Difusa y bilateral.
* Periférica, con predomino en l6bulos inferiores.

El diagnostico diferencial radioldgico lo deberemos realizar con:

 Bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad pulmonar intersticial (ver tabla 4).
» Neumonitis por hipersensibilidad aguda o subaguda.
* Infecciones pulmonares (principalmente por P.jiroveci).

7. NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOIDE (NIL):

Variante histoldgica de hiperplasia linfoide pulmonar difusa con cambios principalmente a nivel del
intersticio, consecuencia de una proliferacion policlonal de linfocitos y que excepcionalmente evolucione
a linfoma.

Su etiopatogenia es desconocida; como enfermedad idiopatica es extremadamente rara y es mucho mas
frecuente en asociacion a procesos autoinmunes o sistémicos y de forma particular al sindrome de
Sjogren, a la infeccion por el VIH y a los sindromes de inmunodeficiencia variable.

Sus principales caracteristicas clinicas son:

» Mas frecuente en mujeres con una edad de 40-50 afios.
* Se emplea tratamiento con corticoides, pero se desconoce si consigue modificar el curso de la
enfermedad (hasta un tercio de los casos desarrollan fibrosis pulmonar a pesar de tratamiento).

Pueden verse algunos datos de distorsion de la arquitectura pulmonar, incluyendo panalizacion y
granulomas no necrotizantes.

Los hallazgos radiologicos que definen esta entidad son (figura 20):

* Opacidades en vidrio deslustrado (hallazgo predominante)
* Quistes de pared fina de localizacion perivascular

La combinacion de estos dos hallazgos es altamente sugestiva de neumonia intersticial linfoide.

* Otros hallazgos menos frecuentes:
o Leve reticulacion (hasta en el 50% de los casos)
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o Areas de panalizacion perivascular

> Engrosamiento septal y peribroncovascular
o Nodulos centrilobulillares

° Focos de consolidacion pulmonar

La distribucion caracteristica de los hallazgos radiologicos es (figura 20):

* Bilateral y difusa o con predomino en l6bulos inferiores.
* Los quistes de la NIL se localizan en los campos medios (vs. NIU en campos inferiores).

El patrén histologico caracteristico consiste en una densa infiltracion difusa del intersticio por linfocitos,
c¢lulas plasmaticas e histiocitos, que afecta predominantemente a los septos alveolares. Asocia
hiperplasia de neumocitos tipo Il y aumento en el nimero de macréfagos alveolares (figura 21).

El diagnéstico diferencial radiologico habra que establecerlo con:

* Neumonitis por hipersensibilidad

+ Sarcoidosis

 Diseminacion linfangitica tumoral

* Neumonia por Pneumocistis jiroveci (lesiones quisticas similares)

8. FIBROESLASTOSIS PLEUROPULMONAR IDIOPATICA:

Nueva entidad caracterizada por la presencia de fibrosis pleural y subpleural, con proliferacion de fibras
elasticas. La fibrosis es elastdtica y existe fibrosis intraalveolar.

Se presenta en adultos sin predominio en ningun género y presentan infecciones recurrentes, neumotdorax
espontaneo y/o disnea progresiva.

La enfermedad progresa en el 60 % de los casos y presenta una mortalidad del 40%.

Radiologicamente se observa en lobulos superiores, engrosamiento pleural irregular bilateral, asociado a
patron en panal y retraccion hiliar (figura 22).
Dos formas:

* Esporadica, de mejor pronostico
* Familiar

El diagndstico diferencial habra que realizarlo con las siguientes entidades:
» Asbestosis
* Enfermedades vasculares del colageno
* FPI
* Tratamientos con QMT-RT

Imagenes en esta seccion:
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CLASIFICACION REVISADA DE LAS NEUMONIAS

INTERSTICIALES IDIOPATICAS(ATS/ERS, 2013)

* Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI/NIU)

* Neumonia intersticial no-especifica idiopatica (NINE)

* Bronquiolitis respiratoria-Enfermedad intersticial pulmonar (BR-EIP)
* Neumonia intersticial descamativa (NID)

* Neumonia organizada criptogénica (NOC)

* Neumonia intersticial aguda (NIA)

* Neumonia intersticial linfocitica idiopatica (NIL)

« Fibroel r idi i ]

Tbl. 1: Tabla 1: Clasificacion actual revisada de las neumonias intersticiales idiopaticas (ATS/ERS,
2013).
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FPI-CASO 1

Opacdodes reticdores y dreos de
panatzocka do ocakzocdn subplowol
y bawal.

Hollazgos sllares on cortos mas
infericces ounque con drecs mén
axtemod de ponalizoca (grodients
Gpxo-basal)

'

Fig. 2: Figura 1: Caso nimero 1 de paciente afecto por FPI, hallazgos radiolégicos tipicos en RX simple
2P térax(a,b), y cortes axiales de TCAR(c,d,e).
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Arocs de panakzocsn, opaddados on vidrio deslutrodo y
brongquisciayios de roccin.

Ditribucidn poecheado, subplowal y ponfdeica, de pradominio bosol con
gradiente opkobonol.

Fig. 3: Figura 2: Caso nimero 2 de paciente afecto por FPI, hallazgos radiolégicos tipicos en cortes
axiales(a,b) y coronales(c,d) de TCAR.
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FPI-CASO 3

Arecs de panalzacto y bronquiectasos de vodibn: grodiente
apicobaral

Fig. 4: Figura 3: Caso nimero 3 de paciente afecto por FPI, hallazgos radiologicos tipicos en cortes

axiales(a,b),coronal(c) y sagital(d) de TCAR.
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Fig. 5: Figura 4: Detalles histologicos de biopsia realizada a paciente afecto de FPI, a diferentes
resoluciones: 40x(a), 10x(b) y 10x tincion Tricromico de Masson(c).
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CRITERIOS MAYORES:

* Exclusion de ofras cousas conocldas de enfermedad Intersticial pulmonar (toxicidad
farmacolégica, exposiciébn medioambiental, enfermedades del refido conectiveo)

* Estudios andmalos de funcidn pulmonar que incluyen muestras de restriccidn o intercambio gasecso
alterado

* Anomalias reticulares bibascles con minimas iImégenes en vidric deslustrado en TCAR
* Blopsia pulmonar transbronquicl o lavade bronguicalveclar que no muestra caracteristicas que
apoyen un diagnéstico alternativo

CRITERIOS MENORES:

* Edod > 50 aftos

* Comlenzeo insidioso de disnea de esfuerzo sin ofra causa que la explique
* Duracién de la enfermedad de 3 meses

* Estertores bibasales inspiratorios (tipo seco o “Velcro®)

* En un adulto inmunocompetente, lo presencia de todos los criterios mayores asi como
de al menos tres de los cuatro criterlos menores aumenta la probabilidad de un
dlagnéstico correcto de flbrosis pulmonar Idlopética.

Tbl. 6: Tabla 2: Criterios de la American Thoracic Society para el diagnostico de FPI en ausencia de
biopsia quirtrgica.
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NINE-CASO 1

Opacidodes en vidrio dedntrado y fino resiadocitn de
distribucdn subplewol.

Distribexion caroclorstica de kos hollazgos rodioldgioos:
bioterol, redativoments siméirko y sio demostrarse un
grodionte opkoboiol

Fig. 7: Figura 5: Caso niimero 1 de paciente afecto por NINE, hallazgos radiolégicos tipicos en RX
simple 2P torax(a,b), y cortes coronal(c) y axial de TCAR(d).

Pagina 16 de 36 N W :




NINE-CASO 2

Patrdn heterogénec, con dreas de
ponalizocdn y palrén recdor do
peadominio perddnico csodadas o
beonguiactonias do trocckén,
cumenio de deraidod en video
desiurado y desostructurockin del

Fig. 8: Figura 6: Caso niimero 2 de paciente afecto por NINE, hallazgos radiologicos tipicos en RX
simple 2P torax(a,b), y cortes coronal(c) y axial de TCAR(d).
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Sndoidas, de forma wifome en paredes ntraciveciores (0.,
Plourits awciodac (magen b, flecha azul).
Excono fibeoss (Peflido en verde en mogen o).

Fig. 9: Figura 7: Detalles histologicos de biopsia realizada a paciente afecto de NINE, a diferentes
resoluciones: 10x(a,b), 40x tincién Tricromico(c) y 40x tincidon Tricromico Masson(d).
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NEUMONIA INTERSTICIAL NO ESPECIFICA

Orientan el diagnbstico a favor del patron de NINE: Gradiente apico-basal  No gradiente apicobasal
* Amencia de un gradieate apicobasal.

* Afectacién homogénea del parénquima

Pulmonar, Heterogenicidad Homogenenidad
* Predominio de las opacidades en vidrio
deslustrado sobre ko ponalizacion.
* Prasencic de mikromddulor. Patrén “en panal” Opacidades en vidrio
deslustrado
Bronquiectasias de Micronddulos
traccion

Masller-Mang C, Grome C, Schmid K _Stebelaing L, Bonkier A
Whot every rodologie sthoud Know obout idiogathic Wnerstnal
Posumonion. RodioGrophics 2007, 27.595-61 5.

Tbl. 10: Tabla 3: Tabla que refleja las principales caracteristicas en las que se basa el diagndstico
diferencial entre NIU/NINE.
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NOC-CASO 1

Opaddades en vidrio deshntrado y droos
de consolidoddn del parénguimo con
broncogroma oéroo, combiantes ¥ mas
NUMECOSas O pesar de rotamiento
ontibisaco.

Fig. 11: Figura 8: Caso numero 1 de paciente afecto por NOC, hallazgos radiologicos tipicos en RX
simple 2P torax(a,b), y corte axial de TCAR(c).
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NOC-CASO 2

&

Presentio de dreos parcheadas de cumenio de
deniidad en vidrio dodstrodo despenas awciodos
0 engrosamiento de sepios infrclobullicres de

predominio perdénco,

Fig. 12: Figura 9: Caso nimero 2 de paciente afecto por NOC, hallazgos radioldgicos tipicos en varios
cortes axiales, desde craneal a caudal, de TCAR(a,b,c).
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SIGNO DEL HALO INVERTIDO:ATOLON

La presencia de nddulos con el signo del halo invertido es muy sugestiva de NOC
{focos de opacidad en vidrio deslustrado rodeados de un anillo o semiluna de
consolidacion).

Fig. 13: Figura 10: Detalle del “signo del atolon™ en corte axial(a) y coronal(b) de TCAR, muy sugestivo
de NOC.
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SIGNO DEL HALO INVERTIDO:ATOLON

La presencia de nddulos con el signo del halo invertido es muy sugestiva de NOC
(focos de opacidad en vidrio deslustrado rodeados de un anillo o semiluna de
consolidacién).

Fig. 14: Figura 11: Detalle del “signo del atolon™ en varios cortes axiales(a,b) de TCAR en otro paciente
distinto al mostrado en la Figura 10, muy sugestivo de NOC.

Pagina 23 de 36




Fig. 15: Figura 12: Detalles histologicos de biopsia realizada a paciente afecto de NOC, a diferentes
resoluciones: 10x(a) y 40x(b).
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Paredn an vidrio deslustrado, con pradominic an
zonas declives.

Derrame plevral bilateral y discreto edema de
clsuras.

Signos de enfisemo paraseplol.

Fig. 16: Figura 13: Ejemplo de paciente afecto por NIA, hallazgos radioldgicos tipicos en varios cortes
coronal MIP(a) y axial(b) de TCAR.
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BR-EPI-CASO 1

Enfisema controlobudilar, ad como droos porcheados
y exteracs de cumento de densidad en vidrio
deshusteado |

Fig. 17: Figura 14: Caso numero 1 de paciente afecto por BR-EPI, hallazgos radioldgicos tipicos en
varios cortes axiales, desde craneal a caudal, de TCAR(a,b,c): predominio de las areas de vidrio
deslustrado.
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BR-EPI-CASO 2

(&}
Imdgenes nodulares cenfrolobuliiores de
dsribwidn homogenao de afectockia wbre lodo

ON COmPOos SWPOrones, Bk con areas de rofencidn
céreo(fechal.

Fig. 18: Figura 15: Caso niimero 2 de paciente afecto por BR-EPI, hallazgos radioldgicos tipicos en
cortes coronal(a) y axiales, desde craneal a caudal(b,c) de TCAR: predominio de los nédulos
centrolobulillares mal definidos.
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BR-EPI-CASO 3

* El ostudio en inspiracion e3td dontro de lo normalidad

* En espiracién se compruaba la prosencia de un pofrdn “en mosaico”™ bilotercl con
méltiples 6reos de disminucién de la densidad indicativas de ofropamiento aéreo,

Fig. 19: Figura 16: Ejemplo de paciente afecto por BR-EPI, hallazgos radioloégicos tipicos en un estudio
realizado en inspiracion y espiracion en TCAR.
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Patrén Mistoldglco de BR-EPI:

Epitelio bronquiclar melapl&sico que se
extiende o poredes alveolares,

Escasos mocrdfagos pigmentados, ¥y escoso
Intlamacién.

Fig. 20: Figura 17: Detalles histologicos de biopsia realizada a paciente afecto de BR-EPI, a diferentes
resoluciones: 40x(a,b) y 10x(c).
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NID-CASO 1

Enfermedod pulmonar intersticial difusa bilateral con amplics dreas de
oumento de denvidod con patrdn "en vidrio deslustrodo™ que afecto de
forma bilateral o ambos pulmones, csociado o engrosamianto de cliuras y
de seplos,

Fig. 21: Figura 18: Caso niimero 1 de paciente afecto por NID, hallazgos radioldgicos tipicos en varios
cortes axiales, desde craneal a caudal, de TCAR(a,b).
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NID-CASO 2

Potrdn olveolor parcheodo, difvso en ombos
campos pulmonores, con engrosamientio de soplos
inter & intralobulilares.

Fig. 22: Figura 19: Caso numero 2 de paciente afecto por NID, hallazgos radiolégicos tipicos en varios
cortes axiales, desde craneal a caudal, de TCAR(a,b,c).
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BRONQUIOLITIS RESPIRATORIA ASOCIADA A

ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL (BR-EPI)

VS NEUMONIA INTERSTICIAL DESCAMATIVA (NID)

Hallazgos

Histolégicos

cniouilres

Hallazgos en TC

o~

Nodulos

intraalveolares

difusos

Macréfagos en Extenso Numerosos
region

peribronquiolar

Macréfagos Extenso Infrecuentes

Tbl. 23: Tabla 4: Diagnostico diferencial, segin hallazgos histolégicos y en TC, entre BR-EPI versus

NID.
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Areas do armadion en vidro
desinfrodo con engrotamionto weptol
Quisdes perivoscviares de pared fne {leche)

Fig. 24: Figura 20: Ejemplo de paciente afecto por NIL, hallazgos radiologicos tipicos en RX simple 2P
torax(a,b), y varios cortes axiales craneocaudales de TCAR(c,d,e).
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Fig. 25: Figura 21: Detalles histologicos de biopsia realizada a paciente afecto de NIL, a diferentes
resoluciones: 10x(a) y 40x(b).
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FIBROESLASTOSIS PLEUROPULMONAR

IDIOPATICA

EnQrodomisnto plurcporenguimalow Freguos
bictercl, principaimonte en los Tonas swperones y
medios, cockdo o Sgnts de Nbrosis

Sokicoh T, Fukucka ), Tancica T, Rare idkopothic itemiecl paowmcnion
9% ond biscicgic pomems In sew ATS €25 muidiecipiinary
dosificotion of the BPr Bur J Rodiol 2015, 342424,

Fig. 26: Figura 22: Ejemplo de paciente afecto por Fibroelastosis pleuropulmonar idiopatica, hallazgos
radiologicos en corte axial de TC térax (tomada de la literatura: Johkoh T, Fukuoka J, Tanaka T. Rare
idiopathic intestinal pneumonias (IIPs) and histologic patterns in new ATS/ERS multidisciplinary
classification of the IIPs. Eur J Radiol. 2015; 84:542-6).

Conclusiones

Las neumonias intersticiales idiopaticas son dificiles de interpretar radiolégicamente ya que pueden
compartir caracteristicas radiologicas entre ellas, y el TCAR es esencial para el diagnostico.

El papel del radidlogo consiste en identificar el patron morfolégico macroscopico, y trabajar de forma
conjunta con otros profesionales implicados (neumdlogo, patdlogo) para llegar a un diagnostico final con
relativa certeza.
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