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Objetivos Docentes

1. Revisar el grupo de enfermedades que constituyen las Enfermedades Intersticiales Pulmonares
Asociadas a Tabaquismo.

2. Presentar la correlacion entre TC e histologia de las Enfermedades Intersticiales Pulmonares
Asociadas a Tabaquismo méas habituales.

Revision del tema

INTRODUCCION

El humo del tabaco es una toxina que contiene més de 4.000 compuestos y es el factor etioldogico mas
importante para desarrollar cancer de pulmén y enfermedad pulmonar obstructiva cronica (EPOC).
Recientemente se ha relacionado el humo del tabaco con el desarrollo de determinadas enfermedades
intersticiales (Figura 1). Las mas conocidas o “triada tradicional” de las enfermedades intersticiales
asociadas al tabaco son (1) la bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad intersticial pulmonar
(BR-EIP), (2) la neumonia intersticial descamativa (NID) y (3) la histiocitosis de células de Langerhans
pulmonar (HCLP). Un segundo grupo de enfermedades fibrosantes asociadas al tabaquismo son (1) la
neumonia intersticial usual (NIU), (2) la combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE) y (3) la
neumonia intersticial no especifica (NINE). Un tercer grupo lo forman procesos agudos como (1) la
neumonia eosinofila aguda y (2) los sindromes hemorragicos pulmonares.

Aunque el diagnostico de enfermedad intersticial idiopatica precisa de la exclusion de las causas
conocidas de enfermedad intersticial (como las enfermedades del coldgeno, toxicidad medicamentosa e
inhalacion de toxicos), las enfermedades intersticiales asociadas a tabaquismo esta incluidas en la
clasificacion de las enfermedades intersticiales idiopaticas desde 2002 y siguen incluidas en la revision
de 2013.

Es importante recordar que estas enfermedades comparten un mismo factor etiolégico y con
frecuencia coexisten. Cuando esto sucede, los comités multidisciplinares pueden ayudar a clarificar la
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significacion de los patrones clinicos, los patrones de TACAR y los patrones patologicos, siendo los
patrones patoldgicos mas severos los que determinan el pronostico.

El presente trabajo revisa los hallazgos de TACAR y anatomia patoldgica de (1) la bronquiolitis
respiratoria asociada a enfermedad intersticial pulmonar (BR-EIP), (2) la neumonia intersticial
descamativa (NID), (3) la histiocitosis de células de Langerhans pulmonar (HCLP) y (4) la combinacion
de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE).

BRONQUIOLITIS RESPIRATORIA CON ENFERMEDAD INTERSTICIAL PULMONAR

Generalidades

Antes de comentar la bronquiolitis respiratoria con enfermedad intersticial pulmonar (BR-EIP) es
importante conocer la bronquiolitis respiratoria (BR) y las principales diferencias entre ambas.

El patrén patoldgico de bronquiolitis respiratoria fue descrito por Niewoehner en 1974. La bronquiolitis
respiratoria (BR) es una respuesta inflamatoria al humo del tabaco y un hallazgo histolégico habitual
tanto en fumadores activos como en ex-fumadores. No produce sintomas ni alteraciones en las pruebas
de funcion respiratoria. Los hallazgos histoldgicos clave son los acumulos de macréfagos pigmentados
(macréfagos “del fumador™) dentro y alrededor de los bronquiolos membranosos y respiratorios
(disposicion bronquiolocéntrica) como respuesta inflamatoria al humo del tabaco (Figura 2).
Generalmente hay minimo engrosamiento peribronquial de los septos alveolares adyacentes por fibrosis.

En 1987 Myers describe por primera vez la evidencia clinicoradiografica de enfermedad intersticial en
una serie de fumadores activos con un Unico patrdn patoldgico en biopsia quirtrgica de bronquiolitis
respiratoria. El término bronquiolitis respiratoria con enfermedad intersticial pulmonar (BR-EIP)
fue propuesto en 1989 por Yousem para diferenciar la enfermedad clinica de los hallazgos histologicos
de BR descrita en pacientes asintomaticos, y para diferenciarla también de la neumonia intersticial
descamativa. La BR-EIP es una enfermedad intersticial asociada al tabaquismo que tiene la misma
histologia que la BR. La clave para su diferenciacion es que la BR-EIP produce sintomas clinicos y
alteraciones en las pruebas de funcion respiratoria. Los pacientes suelen ser grandes fumadores de
30-60 afios de edad con sintomas leves de tos y disnea insidiosa mas evidente con el ejercicio. Las
pruebas de funcion respiratoria muestran un patrén mixto aunque predominantemente restrictivo y una
reduccion leve a moderada de la difusion (DL ). Como algunos fumadores tienen disnea por sufrir

también de EPOC, un patrén obstructivo puro no es util para diagnosticar BR-EIP. El prondstico es
bueno tras dejar el tabaco, con mejoria o estabilizacion de los sintomas. Con frecuencia creciente la
combinacion de los hallazgos clinicos y de TACAR junto a un lavado broncoalveolar (BAL) con
macrofagos “del fumador” y ausencia de linfocitosis (linfocitosis en BAL sugiere el diagndstico de
neumonitis por hipersensibilidad) se considera suficiente para el diagnostico.

TACAR

La mayoria de pacientes con BR confirmada histologicamente no tienen alteraciones en el TACAR.
Cuando aparecen alteraciones, la BR y la BR-EIP muestran hallazgos idénticos (aunque pueden ser mas
extensos en la BR-EIP). Las principales alteraciones en TACAR son (1) ndédulos centrolobulillares en
vidrio deslustrado y mal definidos (Figura 3) y (2) areas de densidad vidrio deslustrado parcheadas o
confluentes (Figura 4), algunos pacientes tienen (3) leve fibrosis. La distribucion de los hallazgos es
difusa aunque predomina en los l6bulos superiores. Los hallazgos por TACAR pueden ser similares a la
neumonitis por hipersensibilidad, aunque la asociacion de hallazgos de EPOC (enfisema, bronquitis) son
indicativos de BR (Figura 5) ademas de que la neumonitis por hipersensibilidad se produce
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caracteristicamente en no-fumadores.
Patologia

Acumulos de macrofagos pigmentados (macrofagos “del fumador”) que contienen particulas granulares
de pequefio tamaio, de color marrdn con la hematoxilina-eosina y que tifien tenuemente con tincion de
hierro. Se localizan en la luz de los bronquiolos respiratorios, conductos alveolares y alveolos, y también
pueden ser visibles en los bronquiolos membranosos (terminales). Las paredes de los bronquiolos
muestran un infiltrado variable de linfocitos e histiocitos que contienen el mismo pigmento que los
macrofagos y/o un pigmento grosero antracdtico. Existe una fibrosis peribronquiolar variable que se
extiende a los septos alveolares adyacentes y que puede ser ligeramente mayor en la BR-EIP (Figura 6).

NEUMONIA INTERSTICIAL DESCAMATIVA

Generalidades

El término de neumonia intersticial descamativa (NID) fue introducido en 1965 por Liebow al describir
18 pacientes con un sindrome clinico de enfermedad intersticial pulmonar y un patrén histoldgico
caracterizado en la biopsia quirurgica por “una proliferaciéon masiva y descamacion de grandes células
alveolares, leve engrosamiento de las paredes de los espacios aéreos distales, ausencia de necrosis y
minima pérdida de tejido”. Liebow pensaba que las grandes células alveolares eran neumocitos
descamados, y aunque estudios subsiguientes han demostrado que estas células son de hecho macréfagos
y constituyen una respuesta inflamatoria inespecifica el término sigue usandose.

El 80-90% de pacientes con NID son fumadores activos o ex-fumadores. El resto de casos de NID son
causados por inhalacion de polvo, toxicidad medicamentosa y la enfermedad de Gaucher. Suelen ser
pacientes jovenes (35-45 afios) y las mujeres y los hombres estan afectados en una proporcién similar. Le
mayoria de pacientes presentan disnea de inicio insidioso y un 50% describen tos seca, una minoria
describen enfermedad sistémica con pérdida de peso y letargia. Los hallazgos en las pruebas de funcion
respiratoria son variables, aunque la mayoria muestran un patron restrictivo y alteracion de la difusion
(DL, ) con desaturacion inducida por el ejercicio.

El diagndstico definitivo requiere la biopsia quirtrgica, aunque la combinacién de un cuadro clinico
sugestivo en una persona joven y hallazgos de TACAR caracteristicos puede ser suficiente cuando no se
dispone de biopsia. El tabaquismo activo apoya el diagndstico (aunque hay que recordar que hasta un
20% de pacientes no son fumadores).

El tratamiento actual se basa en los corticoides. El pronostico es excelente con estabilizacion de los
hallazgos y una supervivencia de casi un 100% a los 10 afios. Un pequefio grupo de pacientes puede
desarrollar fibrosis progresiva y panalizacion que acortan la supervivencia.

TACAR

El hallazgos caracteristico en la NID es un patron en vidrio deslustrado difuso, generalmente bilateral y
mas 0 menos simétrico, con mayor predileccion por los 16bulos inferiores, a veces con tendencia a una
distribucion periférica (Figura 7). Con frecuencia (75%) asocian pequefios espacios quisticos que
corresponden a conductos alveolares dilatados o “quistes pulmonares” y cuya naturaleza es incierta.
Estos espacios quisticos han sido confundidos erroneamente con patrén “en panal “cuando en realidad nc
corresponden a panalizacion.
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Patologia

La caracteristica patologica de la NID es un infiltrado celular uniforme de macrofagos pigmentados en el
interior de los espacios alveolares similares a los de la BR. Este infiltrado se distribuye de manera
homogénea en las zonas afectadas de pulmén con una “uniformidad mondtona”, esta uniformidad
distingue la NID de la BR (Figura 8). También existe un engrosamiento septal uniforme y difuso
producido por células mononucleares y ocasionales eosinofilos con minimo deposito de colageno e
hiperplasia de neumocitos 2. La arquitectura alveolar se mantiene y es rara la fibrosis significativa o el
patron en panal.

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS PULMONAR
Generalidades

El término de “Histiocitosis X’ fue acufiado por Lichtenstein en 1950 para describir un grupo de
enfermedades (Hand-Schiiler-Christian, Letterer-Siwe y granuloma eosinéfilo) cuya caracteristica comur
era una infiltracion histiocitaria. En 1978 se descubrid que estos histiocitos eran similares a las células de
Langerhans que normalmente se encuentran en la piel y otros epitelios y se introdujo el término
“Histiocitosis de células de Langerhans”. La forma localizada pulmonar es la forma més frecuente de la
enfermedad.

Existe una clara relacion entre el tabaco y la histiocitosis de células de Langerhans pulmonar (HCLP), el
90-100% de los pacientes con HCLP son fumadores activos o ex-fumadores y tienen un consumo de
tabaco mayor que los fumadores sin HCLP. Puede objetivarse ademas la resolucion clinica y radiologica
con el cese del tabaquismo.

Las células de Langerhans estan presentes en el pulmén normal sano esparcidas a lo largo del epitelio
traqueobronquial. Su nimero aumenta con el tabaquismo, el cancer y la inflamacion pulmonar crénica.
La HCLP probablemente representa una proliferacion reactiva no-clonal al humo del tabaco en la que se
desarrolla una proliferacion clonal no-maligna. La HCLP se caracteriza por la infiltraciéon del
parénquima pulmonar con histiocitos CD1a positivos (células de Langerhans). Aproximadamente un
15% de pacientes con HCLP tienen afectacion multiorganica con idénticos hallazgos histologicos a la
forma pulmonar pura.

Se presenta a los 30-40 afios de edad. Los hombres y las mujeres estan afectados por igual. La mayoria
de pacientes presentan tos y disnea. En hasta un 25% de pacientes puede aparecer neumotodrax, tanto al
diagndstico como durante el curso de la enfermedad, y puede recurrir. Los sintomas extrapulmonares son
frecuentes (mal estado general, fiebre y pérdida de peso).

Los estudios de funcion respiratoria pueden ser normales o estar ligeramente alterados al inicio de la
enfermedad para disminuir en la enfermedad evolucionada. En hasta un 90% de pacientes existe
reduccioén de la difusion (DL

CO)'

En un paciente fumador joven con hallazgos en TACAR caracteristicos de HCLP el diagnostico puede
realizarse con gran seguridad sin necesidad de biopsia. El lavado broncoalveolar es muy indicativo de
HCLP cuando las células CD1a-positivas son >5% del total (corresponden a células de Langerhans).
Cuando el cuadro clinico y el patron de TACAR son menos caracteristicos es necesaria la biopsia
pulmonar quirargica ya que la rentabilidad diagndstica de biopsia con broncoscopia es del 10-40%.

El tratamiento mas importante es el cese del tabaquismo ya que se puede producir una resolucion

Pagina 4 de 32 www.seram.es




completa de la clinica y de los hallazgos por imagen s6lo con esta medida. Los pacientes con
sintomatologia o alteraciones significativas de la funcidn respiratoria pueden requerir esteroides e
inmunosupresores aunque no hay datos definitivos de su eficacia.

El prondstico es variable con una disminucion de sintomas en el 50-60% de los pacientes. La mortalidad
de la HCLP es 36% a los 10 afios y la muerte se produce por insuficiencia respiratoria.

TACAR

Los dos hallazgos més frecuentes son los nddulos y los quistes localizados en los campos superior y
medio de ambos pulmones que respetan los senos costofrénicos y los extremos del 16bulo medio y de la
lingula (Figuras 9, 10y 11).

Los nodulos suelen tener un tamafo <10 mm aunque pueden alcanzar varios centimetros y cavitar. Los
quistes pueden tener paredes finas o gruesas, inicialmente son redondeados y de pequefio tamafo para
posteriormente alcanzar un mayor tamafio y adoptar una morfologia irregular (Figura 12). La
combinacion de estos noédulos y de los quistes es virtualmente diagnostica de HCLP.

La predominancia en TACAR de uno u otro hallazgo depende del momento evolutivo de la enfermedad
en que se realice la prueba. En la fase inicial el hallazgo mas frecuente son los nédulos, mientras que en
la fase mas tardia predominan los cambios quisticos. En la enfermedad muy evolucionada el patron de
afectacion es practicamente imposible de diferenciar del enfisema (Figura 13). Una complicacion
caracteristica de la HCLP es la hipertension pulmonar (Figura 14). En 1/3 de los casos se objetivan
adenopatias.

Patologia

En la HCLP las células de Langerhans se acumulan dentro y alrededor de los bronquiolos de forma
parcheada y focal (Figuras 15 y 16). Se diferencian de otros histiocitos porque se tifien de forma
positiva para CD1a y S-100 (Figura 17) y con el microscopio electronico muestran granulos de
Birbeck. El hallazgo microscopico predominante son los nddulos bronquiolocéntricos que con frecuencia
muestran un patron estrellado. Estos nédulos contienen una cantidad variable de células de Langerhans,
eosinofilos, neutrofilos, linfocitos, fibroblastos y macrofagos (a menudo pigmentados) y pueden mostrar
necrosis o cavitacion. La progresion histologica esta asociada con proliferacion de fibroblastos en el
centro, deposito de colageno y cicatrizacion formando cicatrices estrelladas bronquiolocéntricas (Figura

18).

COMBINACION DE FIBROSIS Y ENFISEMA
Generalidades

La combinacién de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE) consiste en el desarrollo en un mismo paciente
de enfisema en los 10bulos superiores y de fibrosis en los I6bulos inferiores y fue descrita por primera
vez por Cottin en 2005. Esta reconocida actualmente como un proceso diferenciado y no se considera
que represente la simple superposicion de enfisema sobre fibrosis. En relacion con la fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI), los pacientes con CFPE son (1) grandes fumadores varones de 60-70 afios, un grupo de
edad ligeramente superior al de la FPI, (2) muestran hipertension pulmonar con mayor frecuencia que en
la FP1 y (3) su pronostico es mejor que en la FPI aislada.

En 2011 se ha descrito la CFPE en mujeres jovenes (fumadoras activas o ex-fumadoras) con artritis
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reumatoide o esclerosis sistémica, aunque su prondstico es menos grave que la CFPE clésica.

La clinica predominante es la disnea, siendo menos frecuente la tos seca. Las acropaquias aparecen en
hasta un 50% de los casos. Las pruebas de funcion respiratoria muestran caracteristicamente
volumenes pulmonares preservados al estar equilibrada la hiperinsuflacion del enfisema con el
efecto restrictivo de la fibrosis. Existe una marcada afectacion del intercambio gaseoso con baja
capacidad de difusion (DL c0) debido a la superposicion del enfisema y de la fibrosis pulmonar.

La supervivencia media de la CFPE es de 6 afios, menor que la del enfisema aislado pero mayor que la
de la fibrosis pulmonar idiopatica aislada. Los pacientes muestran una alta prevalencia de hipertension
pulmonar que constituye un determinante critico del prondstico que disminuye la supervivencia, una alta
tasa de cancer de pulmon (42%) comparada con la FPI (10-15%) o el enfisema (14%) aislados, y es
caracteristicas una mayor frecuencia de neumonia intersticial aguda severa por reactivacion inflamatoria
de la fibrosis.

TACAR

En la TACAR se objetiva enfisema paraseptal (mas frecuente) o centrolobulillar que predomina en
l6bulos superiores junto a enfermedad pulmonar difusa que predomina en los 16bulos inferiores (Figuras
19y 20). La enfermedad pulmonar difusa suele corresponder a un patron de neumonia intersticial usual
(NIU), caracterizada por reticulacion, frecuente panalizacion, distorsion de la arquitectura lobulillar y
bronquiectasias/bronquiolectasias por traccion. También es posible un patrén similar a la neumonia
intersticial no especifica (NINE) fibrosante o la combinacion basal de NIU con BR-EIP o NID. Entre las
complicaciones podemos también observar hipertension pulmonar (Figura 21), cancer de pulmon (Figura
22) y neumonia intersticial aguda por reactivacion aguda inflamatoria de la fibrosis pulmonar (Figuras

23y 24).

Patologia

La mayoria de los casos descritos en la literatura no tienen una correlacion histologica. La serie original
de Cottin publicada en 2005 en la que se describe por primera vez la CFPE presenta 61 casos, de los
cuales tan solo 8 pacientes tienen correlacion histoldgica. La combinacion de fibrosis pulmonar y
enfisema puede diagnosticarse con técnicas de imagen sin necesidad de histologia. En caso de precisarse
confirmacion histologica es recomendable la biopsia quirargica, ya que la biopsia transbronquial no
suele ofrecer informacion util en este contexto.

La gran mayoria de casos tienen un patron de enfisema pulmonar de tipo paraseptal (93%) y el patron de
fibrosis suele ser la neumonia intersticial usual (NIU), aunque puede asociarse a cualquier enfermedad
intersticial asociada al tabaquismo.

Imagenes en esta seccion:
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Enfermedades intersticiales asociadas
a tabaquismo

Neumonia eosindfila aguda

Sindromes pulmonares hemorragicos Formas Agudas

Fig. 1: Enfermedades intersticiales asociadas a tabaquismo.
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Fig. 2: Diagrama que muestra las subdivisiones de la via aérea intrapulmonar y la localizacion de los
cambios por bronquiolitis respiratoria (circulo rojo) (Figura A). Seccion transversal de un bronquiolo
(Figura B). Aspecto caracteristico de los macréfagos pigmentados en muestra anatomopatologica tefiida
con hematoxilina-eosina (Figura C).
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Fig. 3: Bronquilitis respiratoria. Multiples nédulos centrolobulillares de baja densidad y mal definidos en
los l6bulos superiores de dos pacientes fumadores, indicativos de bronquiolitis respiratoria. Obsérvese
también el moderado engrosamiento de paredes bronquiales asociado en el caso de la derecha (flecha
roja).
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Fig. 4: Bronquilitis respiratoria. Areas parcheadas en vidrio deslustrado cronicas en ambos pulmones
producidas por bronquiolitis respiratoria (confirmada histologicamente). Este patron no es especifico y
para la confirmacion del diagnostico es necesaria la biopsia.
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Fig. 5: Bronquilitis respiratoria. Multiples nédulos centrolobulillares de baja densidad y mal definidos en
ambos l6bulos superiores indicativos de bronquiolitis respiratoria. Obsérvese el engrosamiento leve de
paredes bronquiales en ambos 16bulos (flecha roja) y los focos de enfisema centrolobulillar leve en el
l6bulo superior derecho (flecha amarilla).
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Bronquiolitis Respiratoria

Fig. 6: Bronquiolitis respiratoria. Infiltrado inflamatorio linfocitario en cantidad moderada de
distribucion peribronquiolar, acompanado de abundantes macréfagos con pigmento antracético en un
fondo fibroso (flecha roja). Macrofagos pigmentados en la luz del bronquiolo (flecha amarilla).
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Fig. 7: Neumonia intersticial descamativa. Patron en vidrio deslustrado parcheado en una mujer de 46
afios fumadora activa confirmado histologicamente.
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Neumonia Intersticial Descamativa

Fig. 8: Neumonia descamativa. Engrosamiento difuso de paredes alveolares con acumulos
intraalveolares de macréfagos con pigmento antracético (ver cuadro detallado).
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Fig. 9: Histiocitosis de células de Langerhans pulmonar (HCLP). Multiples lesiones quisticas
pulmonares de pequefio tamafio y con paredes gruesas (flecha roja) junto a nodulos pulmonares de
pequeiio tamaio (flecha amarilla).
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Fig. 10: Histiocitosis de células de Langerhans pulmonar (HCLP). Distribucion caracteristica de los
hallazgos en el eje longitudinal con mayor afectacion de los 16bulos superiores.
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Fig. 11: Diagrama que muestra la progresion temporal de las lesiones pulmonares producidas por
histiocitosis de células de Langerhans pulmonar tal y como aparecen en TACAR.
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Fig. 12: Histiocitosis de células de Langerhans pulmonar (HCLP). Multiples lesiones quisticas
irregulares de pared gruesa (flecha roja) y pequefios nodulos pulmonares (flecha amarilla).
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Figura A

Figura B

Fig. 13: Histiocitosis de células de Langerhans pulmonar (HCLP). Dos casos de enfermedad muy

evolucionada en los que es practicamente imposible diferenciar la HCLP de un enfisema severo (figuras
AyB).
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Fig. 14: Hipertension pulmonar en histiocitosis de células de Langerhans pulmonar (HCLP). Multiples
lesiones quisticas producidas por HCLP evolucionada que produce hipertension pulmonar (grupo 3 de
hipertension pulmonar) y se manifiesta en la TACAR como una gran dilatacion del tronco de la arteria
pulmonar (asterisco rojo).
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Histiocitosis de células de Langerhans

Fig. 15: Histiocitosis de células de Langerhans. Biopsia transbronquial. Infiltrado focal inflamatorio
denso peribronquiolar que se extiende a los alveolos adyacentes (flecha roja).
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Histiocitosis de células de Langerhans

Fig. 16: Histiocitosis de células de Langerhans. Infiltrado inflamatorio constituido por abundantes
células de nucleos alargados y ovalados con morfologia hendida y citoplasma amplio (flecha roja),
entremezclados con numerosos eosinéfilos (flecha amarilla) y aisladas células plasmaticas.
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Histiocitosis de células de Langerhans

Fig. 17: Histiocitosis de células de Langerhans. Inmunotincion positiva intensa y difusa para CD1a
(figura A) y S100 (figura B).
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Fig. 18: Diagrama que muestra la distribucion de los hallazgos y su evolucion en la histiocitosis de
células de Langerhans pulmonar.
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Figura A Figura C

Figura B

Fig. 19: Combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE). Enfisema paraseptal en ambos 16bulos
superiores (figura A) y fibrosis pulmonar con patrén de NIU en l6bulos inferiores (figura B). La figura C
muestra una reconstruccion coronal que muestra el enfisema paraseptal en ambos 16bulos superiores
(flecha amarilla) y la fibrosis pulmonar con patron de NIU en I6bulos inferiores (flecha roja).
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Figura A Figura C

Fig. 20: Combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE). Enfisema paraseptal y centrilobulillar
que predomina en ambos lobulos superiores (figura A) y fibrosis pulmonar con probable NIU o NINE
fibrosante en 16bulos inferiores (figura B). La figura C muestra una reconstruccion coronal que muestra
el enfisema paraseptal (flecha amarilla) y centrilobulillar (flecha azul) en ambos 16bulos superiores y la
fibrosis pulmonar con probable NIU o NINE fibrosante en 16bulos inferiores (flecha roja).

Pagina 26 de 32 www.seram.es



Fig. 21: Hipertension pulmonar en la combinacién de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE).
Reconstruccion coronal con la distribucion caracteristica de enfisema en 16bulos superiores y fibrosis en
los inferiores (figura A). Dilatacion del tronco de la arteria pulmonar de 38 mm indicativo de
hipertension pulmonar (figura B).
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Figura A

Fig. 22: Carcinoma de pulmoén en la combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE). Pequefio
nddulo pulmonar (rodeado en las tres figuras con un circulo rojo) localizado en el 16bulo inferior
izquierdo de caracteristicas malignas producido por carcinoma broncogénico. Su contorno muestra
espiculas cortas y en el estudio de PET-TC es hipermetabdlico.
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Figura A Figura B

TC Basal

Figura C Figura D

TC 8 meses
después

Fig. 23: Desarrollo de neumonia intersticial aguda en paciente con fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE).
Las figuras A y B del TC basal muestran leve enfisema centrilobulillar en 16bulos superiores y leve
reticulacion periférica con posible panalizaciéon monocapa. En las figuras C y D se observa el desarrollo
de patron en vidrio deslustrado difuso con reticulacion superpuesta.
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Fig. 24: Desarrollo de neumonia intersticial aguda en paciente con fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE).
Evolucion del caso de la figura 23 con mayor afectacion generalizada de ambos pulmones por neumonia
intersticial aguda por exacerbacion aguda de fibrosis pulmonar.

Conclusiones

1. El humo del tabaco produce no sélo EPOC y cancer de pulmon sino también enfermedades
pulmonares intersticiales.

2. La bronquiolitis respiratoria esta presente en virtualmente todos los fumadores.

3. La bronquiolitis respiratoria con enfermedad intersticial pulmonar se observa en pacientes con
patron de TACAR de bronquiolitis respiratoria y sintomas clinicos de enfermedad intersticial. En
las pruebas de funcion respiratoria muestran un patrén mixto aunque predominantemente
restrictivo y una reduccion leve a moderada de la difusion.

4. Laneumonia intersticial descamativa, la histiocitosis de células de Langerhans pulmonar y la
combinacion de fibrosis pulmonar y enfisema muestran unos patrones de TACAR que combinados
con la clinica pueden ser suficientes para realizar el diagnostico. En caso de necesitarse un
diagnéstico histoldgico es mas rentable la biopsia quirtirgica que la biopsia por broncoscopia.
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