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Objetivos Docentes

1) Recordar los diferentes tipos de neumonias intersticiales idiopaticas

2) Revisar las manifestaciones radiologicas de cada patron histoldgico y las entidades no idiopaticas
relacionadas con cada uno de ellos

3) Exponer las dificultades diagnosticas en este tipo de patologias y la importancia de un trabajo
multidisciplinario en su diagndstico definitivo

Revision del tema

Las neumonias intersticiales idiopaticas (NIIs) constituyen, junto a la sarcoidosis y a la alveolitis alérgica
extrinseca cronica, las enfermedades pulmonares intersticiales difusas mas frecuentes.

Se trata de un grupo de enfermedades pulmonares difusas no neoplasicas sin causa conocida, que se
asocian a diversos grados de inflamacion y fibrosis intersticial. Aunque comparten ciertas caracteristicas,
hay algunos rasgos distintivos de cada una de ellas.

La American Thoracic Society (ATS) y la European Respiratory Society (ERS) las clasifican basandose
en criterios clinicos, radiolégicos y anatomopatologicos. La funcion del radidlogo consiste en identificar
el patron macroscopico, llegadndose al diagnostico final mediante el consenso con anatomopatologos y
clinicos.

Cada patrén historradioldgico observado en las NlIs puede ser debido a diversas entidades clinicas, entre
las que hay que establecer un diagnostico diferencial (enfermedades del colageno, enfermedades
producidas por farmacos, neumoconiosis, neumonitis por hipersensibilidad,...).

La ultima clasificacion de la ATS/ESR reconoce ocho sindromes clinicos idiopaticos, que divide en
funcién de su prevalencia en principales y raros, englobando bajo el término de “no clasificables” los que¢
no cumplen criterios de ninguno de los anteriores. La clasificacion seria la siguiente:

1) NIIs principales:

-fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)

-neumonia intersticial no especifica idiopatica (NINE)

-bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad intersticial pulmonar (BR-EIP)

-neumonia intersticial descamativa (NID)
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-neumonia organizada criptogenética (NOC)
-neumonia intersticial aguda (NIA)

2) NII raras:

-neumonia intersticial linfoidea idiopatica (NIL)
-fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica
3) NII no clasificables

Como ya se ha comentado, cada entidad clinica idiopatica se relaciona con un patron radiohistologico
que puede ir asociado a entidades clinicas especificas (no idiopaticas). El radidlogo hablara, por tanto, de
patrones (el diagnostico definitivo clinico serd multidisciplinar).

A su vez, las NlIs principales se han dividido en tres categorias (enfermedades cronicas fibrosantes,
enfermedades relacionadas con el tabaco y enfermedades de evolucion aguda/subaguda).

La relacion entre los patrones radiohistologicos y los cuadros clinicos idiopaticos seria la siguiente:

Categoria Patron radioldgico/patoldgico |Entidad clinica idiopatica
I(\II\IeIuIIjI;OHIa intersticial usual Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)
Fibrosantes cronicas . .. Neumonia intersticial no especifica
Neumonia intersticial no e
. idiopatica
especifica

Bronquiolitis respiratoria
Bronquiolitis respiratoria asociada

Relacionadas con el a enfermedad pulmonar intersticial

tabaco Neumonia intersticial Neumonia intersticial descamativa
descamativa
Neumonia organizada Neumonia organizada
Agudas/subagudas criptogenética
Dafio alveolar difuso Neumonia intersticial aguda

Diagndstico radioldgico:

La Rx de térax contintia siendo util en el diagndstico de las enfermedades pulmonares intersticiales,
mediante la cual ademas se pueden detectar posibles complicaciones afiadidas (neumonia, neumotoérax,
cancer de pulmon) y valorar la progresion de la enfermedad mediante el estudio comparativo con Rx
previas.

Aun asi, las enfermedades intersticiales son dificiles de valorar, llegando a alcanzar el desacuerdo
interobservador el 30%. Ademas, en estadios iniciales, la Rx de térax puede ser normal.

La TC de torax va a ser la técnica de imagen de eleccion para el estudio de las enfermedades pulmonares
intersticiales, teniendo las siguientes indicaciones:

-demostrar enfermedad pulmonar en casos de sospecha clinica y Rx normal

-caracterizar una enfermedad pulmonar demostrada en la Rx simple

-valorar la posible actividad de la enfermedad

-indicar el lugar anatdbmico mas apropiado para una posible biopsia

El objetivo principal en el diagnéstico de las neumonias intersticiales es la diferenciacion entre el patron
NIU (debido a su mal prondstico) y el resto de patrones.

1) NIU:

Su entidad clinica idiopatica es la FPI, y es la NII mas frecuente.

Afecta generalmente a varones entre la 5*-7* décadas de vida.

El cuadro clinico se caracteriza por una disnea progresiva, tos seca, fatiga, pérdida de peso y
acropaquias. A la exploracion tienen crepitantes finos inspiratorios.

Su pronodstico es malo, con una supervivencia media desde el diagnéstico de 2.,5-3.5 afios. Puede ser
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necesario el trasplante pulmonar.

Los hallazgos histologicos consisten en una destruccion de la arquitectura pulmonar con fibrosis,
normalmente con panalizacion y focos fibroblasticos cicatriciales. Es caracteristica la heterogeneidad
temporal y espacial de los hallazgos. Ante la coexistencia de varios patrones, el patron NIU prevalece
siempre.

Hallazgos radiolégicos: Fig. 1, Fig. 2, Fig. 3

Las Rx de torax muestran un patron reticular bilateral con predileccion por las zonas inferiores
pulmonares y las regiones subpleurales, areas quisticas con patrén en panal y pérdida de volumen
pulmonar.

La TC mostrara los hallazgos tipicos de la fibrosis, que consisten en:

-reticulacion: engrosamiento de intersticio intralobular

-bronquiectasias/bronquioloectasias de traccion: dilataciones irregulares de la via aérea distal causadas
por la existencia de una fibrosis retractil en el parénquima

-panalizacion: pequeiios quistes subpleurales (hallazgo especifico de fibrosis y criterio diagnoéstico mas
importante de FPI).

La distribucion sera parcheada, basal, subpleural y periférica.

Habra adenopatias mediastinicas en el 90% de los pacientes.

El consenso oficial ATS/ERS/JRS/ALAT 2011 establece tres categorias en el diagndstico mediante TC
del patron NIU, que serian “patrén tipico de NIU”, “posible NIU” y “NIU no consistente”. Los criterios
son los siguientes:

Patron tipico de NIU:

a) predominio basal subpleural

b) presencia de reticulacion evidente

¢) panalizacion con/sin bronquiectasias/bronquiolectasias de traccion

d) ausencia de hallazgos considerados excluyentes de un patrén de NIU

Posible NIU:

a) la afectacion pulmonar debe tener un predominio basal y una localizacién subpleural

b) presencia de reticulacion evidente

c) demostrar la ausencia de hallazgos considerados excluyentes de un patrén de NIU

NIU no consistente:

a) predominio en campos medios o superiores

b) predominio peribroncovascular

c) extensa afectacion en vidrio esmerilado predominando sobre la afectacion reticular

d) numerosos micronodulos (bilaterales, l6bulos superiores)

e) quistes (multiples, bilaterales, alejados de las zonas de panalizacion)

f) patron de atenuacion en mosaico/atrapamiento aéreo (bilateral, en tres 0 mas 16bulos)

g) consolidacidon segmentaria

El diagndstico de FPI requiere:

a) exclusion de causas conocidas de enfermedad pulmonar intersticial difusa

b) presencia del patrén tipico de NIU en la TC en pacientes sin biopsia pulmonar quirargica
¢) presencia del patron NIU posible o inconsistente en la TC y biopsia pulmonar quirdargica

Durante la evolucion de la FPI, se pueden dar episodios de exacerbaciones agudas (Fig. 4), que cursan
con un empeoramiento clinico rapido. Se objetivaran extensas opacidades en vidrio esmerilado o
consolidaciones, superpuestas a los hallazgos tipicos de la NIU.

La biopsia muestra un patrén de dafio alveolar difuso o neumonia organizada sobre un patron de NIU
subyacente.

El diagnostico diferencial del patrén NIU incluye conectivopatias, asbestosis, toxicidad por farmacos,
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radiacion, neumonitis por hipersensibilidad cronica, sarcoidosis estadio IV y fibrosis pulmonar familiar.

NINE:

Es la segunda NII mas frecuente y tiene buen prondstico, aunque éste va a depender del grado de fibrosis
existente.

Clinicamente los pacientes presentan tos y disnea, y la media de edad en el momento del diagnostico es
de 40-50 afios.

Histologicamente se caracteriza por inflamacion intersticial con diferentes grados de fibrosis, con
uniformidad temporal y espacial. Se diferencian dos categorias, “celular” y “fibrotica”. Esta tltima
puede evolucionar a patréon NIU.

Hallazgos radiolégicos: Fig. 5

-infiltrados en vidrio esmerilado, bilaterales y simétricos

-bronquiectasias de traccion y distorsion de la arquitectura pulmonar (mas frecuente en NINE fibrética)
-reticulacion subpleural

-no panalizacion, o minima

-predominio concéntrico subpleural y basal

-puede observarse integridad del area subpleural (Dd con NIU)

A diferencia de la NIU, los hallazgos pueden desaparecer con el tratamiento.

Las entidades clinicas que cursan con este patron son las conectivopatias (patron de neumonia intersticial
mas frecuente), neumonitis por hipersensibilidad, toxicidad por fArmacos, infeccién, inmunodeficiencia.

BR-EIP:

La bronquiolitis respiratoria es un hallazgo frecuente en fumadores, normalmente asintomaticos, que se
caracteriza por la presencia de macréfagos pigmentados en region peribronquiolar.

Sin embargo, en un pequefio porcentaje de pacientes la enfermedad es més extensa, dando lugar a una
afectacion intersticial, considerandose en ese caso una BR-EIP.

La Rx de térax es normal en el 30% de los casos. En el resto se objetivan pequefias opacidades
reticulares y areas en vidrio esmerilado.

La TC va a demostrar opacidades multifocales en vidrio esmerilado, pequefios ndédulos centrolobulillares
mal definidos y minimos cambios enfisematosos. Predomina en 16bulos superiores. (Fig. 6)

El diagndstico diferencial se establece con la NID, NINE y la neumonitis por hipersensibilidad.

NID:

Forma parte, junto a la bronquiolitis respiratoria y la bronquiolitis respiratoria-enfermedad intersticial
pulmonar, del espectro de enfermedades relacionadas con el consumo del tabaco. Sin embargo, se han
descrito casos en no fumadores.

En la NID, los macrofagos pigmentados tienen una distribucion difusa intraalveolar.

La TC muestra opacidades en vidrio esmerilado siempre, y reticulacion. La distribucion es periférica y
basal, con predominio en lobulos inferiores. Suelen coexistir zonas de enfisema y atrapamiento aéreo.
(Fig.7)

El diagndstico diferencial se establece con la neumonitis por hipersensibilidad aguda o subaguda, la
sarcoidosis y la neumonia por P. jiroveci.

El pronoéstico de la BR-EIP es bueno si se abandona el tabaco, mientras que en la NID se afiaden
esteroides en algunos casos.
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NO:

Se caracteriza por la proliferacion de tejido de granulacion en el interior de bronquiolos, ductos
alveolares y alveolos.

Puede ser idiopatica (la tercera NII mas frecuente) o representar una respuesta pulmonar a distintos
procesos (enfermedades del colageno, infecciones, obstruccion bronquial, aspiracion, reacciones
farmacologicas, inhalacion por humos toxicos, neumonitis por radiacion, neumonitis por
hipersensibilidad).

Clinicamente, los pacientes presentan cuadros pseudogripales con sintomas inespecificos (tos no
productiva, disnea, fiebre).

Enla TC se objetivan multiples opacidades (vidrio esmerilado o consolidaciones) de distribucion
parcheada, uni o bilaterales, generalmente periféricas, subpleural o peribronquial, y con predominio en
l6bulos inferiores. Pueden cambiar de tamafio y localizacidn, incluso sin tratamiento.

También se evidencia ligera dilatacion bronquial y nodulos peribroncovasculares bien delimitados
(<10mm).

Son caracteristicos los signos del halo y del halo invertido (focos de vidrio esmerilado rodeados de anillo
de consolidacion).

(Fig. 8,9, 10, 11, 12)

Tiene buen prondstico, recuperandose completamente con tratamiento corticoideo.

NA:

Se trata de una lesion alveolar difusa (LAD), de curso rapidamente progresivo, indistinguible del
sindrome de distrés respiratorio agudo (SDRA) por sepsis o shock.

El término NIA se reserva para los casos de etiologia desconocida, con mal pronostico (mortalidad
superior al 50%).

Es una enfermedad rara, probablemente infradiagnosticada, sin tratamiento en la actualidad.

Se trata de un cuadro de insuficiencia respiratoria que se desarrolla a lo largo de varios dias y/o una
semana en una persona sin factores de riesgo para el desarrollo de un SDRA.

La TC muestra consolidaciones y opacidades en vidrio esmerilado parcheadas bilaterales de distribucion
difusa que tienden a la coalescencia (indistinguible de otros cuadros de SDRA). Las alteraciones son mas
graves en regiones posteriores. A medida que la enfermedad progresa, se puede objetivar una distorsion
arquitectural con bronquiectasias de traccion y panalizacion.

PROBLEMAS DIAGNOSTICOS:

La TC permite estudiar los cambios morfoldgicos macroscopicos que se producen en las neumonias
intersticiales, aunque los hallazgos no son siempre especificos de un patrén concreto y puede haber
variaciones interobservador.

En el estudio histologico, el “error de muestra” es frecuente, encontrando distintos patrones en biopsias
tomadas a un mismo paciente en diferentes regiones anatdmicas. En estos casos, el patron NIU siempre
prevalece.

Ademas, el tamafo de la muestra obtenida por biopsia puede no ser suficiente para emitir un diagnéstico
histologico.

Normalmente, los hallazgos radiologicos e histologicos se complementan, siendo necesaria la vision del
clinico para establecer un diagndstico certero en cada entidad idiopdtica tras haber descartado posibles
etiologias.

Es por ello que el diagnostico final debe consensuarse en un comité multidisciplinar.

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Mujer de 75 afos. Patron intersticial bilateral, con reticulacion y mala definicion de los vasos.

Fig. 2: TC en paciente de Fig. 1, que muestra afectacion intersticial de predominio subpleural afectando
a regiones basales de ambos hemitorax, consistente en engrosamiento interlobulillar y formaciones
quisticas estratificadas en relacion a panalizacion. Hallazgos compatibles con patrén tipico de NIU.
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Fig. 3: Varén de 50 afios con tos y expectoracion matutina, con disnea progresiva. La TC muestra
hallazgos de patron tipico NIU, con reticulacion, panalizacion con bronquiectasias de traccion, y
predominio basal y subpleural. Se le diagnostica de FPI.

Fig. 4: Mismo paciente de Fig.3. aue es remitido un afio mas tarde vor febricula de 2-3 dias de
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evolucion, disnea de minimos esfuerzos, tos con expectoracion blanquecina y dolor toracico. La TC
muestra extensas opacidades en vidrio esmerilado y consolidaciones, de mayor entidad en regiones
posteriores, superpuestas a las imagenes de patron NIU, en relacion con exacerbacion aguda.

Fig. 5: NINE: Opacidades en vidrio esmerilado parcheadas periféricas subpleurales bilaterales, y
reticulacion. No se observa patron en panal. Ectasias bronquiales por traccion en LID. Adenopatias
hiliomediastinicas, la de mayor tamaio subcarinal.

Fig. 6: BR-EPID TC: refuerzo de la trama peribroncovascular, enfisema centrolobulillar y paraseptal, y
sutiles opacidades centrolobulillares con imagenes de arbol en gemacion con afectacion difusa de ambos
hemitorax.
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Fig. 7: Neumonia intersticial descamativa TC: opacidades en vidrio esmerilado de distribucion
subpleural, con discreta reticulacion, sin signos de panalizacion ni ectasias bronquiales.
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Fig. 8: Mujer de 49 afios con neumonias de repeticion. Rx que muestran consolidaciones alveolares en
diferentes localizaciones (LM, segmento superior de LII, LSD) en un periodo de 4 afios. Se confirma
diagnostico de neumonia organizada mediante criobiopsia.
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Fig. 9: TC en paciente de Fig. 8, que muestra opacidad en vidrio esmerilado en LSD.
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Fig. 10: Neumonia organizada. TC en paciente de Fig. 8 y Fig. 9, que muestra resolucion del vidrio
esmerilado del LSD, y foco consolidativo en LM con broncograma aéreo.
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Fig. 11: Neumonia organizada en mujer con infiltrados pulmonares cambiantes. TC: opacidades en
vidrio esmerilado con distribucion bilateral asimétrica, mas acusadas sobre campo pulmonar izquierdo,
asociadas a discretas areas mas condensativas en LSI. Areas de colapso en ambas bases.
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Fig. 12: Paciente asmatico mal controlado con infecciones respiratorias de repeticion. TC: opacidades en
vidrio esmerilado de distribucion peribroncovascular bilateral, asociadas a un arbol bronquial ectasico
con engrosamiento de sus paredes. Discreto engrosamiento septal subpleural. Hallazgos sugestivos de
NO que se confirma con criobiopsia.

Conclusiones
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Las NIIs suponen un grupo heterogéneo de enfermedades pulmonares difusas relativamente frecuentes y
dificiles de interpretar que van a requerir un diagndstico multidisciplinar en el que los hallazgos
tomograficos van a desempefar una funcion importante, identificando diferentes grados de inflamacién y
fibrosis en funcidn del patron ante el cual nos encontremos.

Va a ser esencial diferenciar el patron NIU por su mal prondstico.
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