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Neumonias intersticiales idiopaticas (NII)

* El pulmén tiene un repertorio limitado de respuestas al dafio.
* Los linfocitos y macréfagos producen reaccion inflamatoria y fibrética.

* Grupo de 7 enfermedades inflamatorias y fribrosantes de causa
desconocida: 7 patrones de respuesta al dano.

* Consideraciones previas:

* Los patrones pueden verse en enfermedades de causa conocida (solo se clasificara
dentro de NIl las de causa desconocida).

* El mismo paciente puede tener dos o mas patrones radiolégicos e histoldgicos.
* Hay patrones radioldgicos atipicos.

* Clinica + Hallazgos radioldgicos + Biopsia = Diagndstico final.

El intersticio pulmonar

INTERSTICIO INTRALOBULILLAR

Fibras finas de tejido conectivo
alrededor de las paredes de los
alvéolos y que sirve de puente
entre el intersticios.

INTERSTICIO SUBPLEURAL

Se localiza inmediatamente por
debajo de la pleura visceral y
rodea al pulmoén en forma de
un saco fibroso a partir del cual
los septos de tejido conectivo
se extienden hacia el

parénquima pulmonar.

Entre los septos se encuentran
los septos interlobulillares.

INTERSTICIO CENTRILOBULILLAR

La prolongaciéon mds periférica
en contacto con los bronquiolos
centrolobulillares y las arterias.

SEPTOS INTERLOBULILLARES

INTERSTICIO
PERIBRONCOVASCULAR

fibras
asientan las arterias pulmonares

Sistema de donde

y los bronquios.

Se extiende desde el hilio hasta
el nivel de los conductos vy los
sacos alveolares.
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Lobulillo pulmonar

Unidad mas pequefia de la estructura pulmonar
separada por septos de tejido conectivo.

Morfologia poliédrica irregular.

Cada lobulillo secundario se relaciona con una
arteria pulmonar y un bronquilo pequefio.

Estd separado por septos interlobulillares.

El conocimiento de la anatomia del lobulillo secundario y su morfologia normal es clave para la interpretacion de TCAR:
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AR MATYS el

Formados por un nimero limitado de

Normalmente las estructuras visibles mas pequefias son 0,3 - 0,5 mm.
Para el estudio en el TCAR dividimos el lobulillos en 3 partes.

acinos (12 aprox). ACINO PULMONAR.

\ ) ) ,
\ Dentro de cada acino se situaran los
/ alveolos.
/
/ Los vasos venosos y linfaticos se

distribuyen por los septos interlobulillares.

\f(

Septos interlobulillares

Estructuras centrilobulillares

Parénquima pulmonar funcionante

Rodean al lobulillo secundario.

Las venas pulmonares y los vasos linfaticos se
sitlan en los septos interlobulillares.

En el pulmén central son mas finos y estan peor
definidos que en la periferia.

/

IRREGULAR

REGULAR

PERILINFATICA

Contiene la arteria pulmonar y ramas bronquiales
del lobulillo.

NODULO
CENTROLOBULILLAR

ARBOL EN BROTE

ALEATORIA

Alveolos y soporte capilar asociado, con sus
respectivas vias aéreas pequefias y ramas y venas
pulmonares.

Este parénquima se apoya sobre un estroma de

tejido conectivo: intersticio intralobulillar, que
resulta invisible.
A
I/
CONSOLIDACION
\\\
v[‘
VIDRIO
DESLUSTRADO
7
l. EMPEDRADO

El alveolo

Capilar

Neumocitotipo 1l
(intercambio gaseoso)

(digiere y procesa particulas inhaladas)

Macréfago alveolar

Surfactante
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Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)

. . Complicaciones:
La mas comun. . o
o Deterioro rapido.
La 22 en peor pronostico. ) Imé
Caracteristicas epidemiologicas | Supervivencia 2-4 afios. Cancer de pulmon.

. ~ Infecciones oportunistas.

Pacientes >50 afios. P
HTP.
Tos no productiva y disnea progresiva de meses o afios de
Clinica .

evolucion.
La NIU (Neumonia Intersticial Usual) es el diagndstico
histologico y un patron de reaccién pulmonar ante una
agresion.
* Puede ser secundaria a la exposicion a polvos

(asbestos- placas pleurales calcificadas o antecedente

de exposicion al asbesto), farmacos (bleomicina),

Causa radiacion o enfermedades del coldgeno (AR >
esclerodermia):

o Cuando no se encuentra ninguna etiologia después
de una historia revisada, es cuando la NIU y la FPI
son sindnimos.

o NIU es la alteracion histoldgica y FPl es la
enfermedad que lleva este hallazgo histologico.

1.Temprana.
Fases )
2.Tardia.

\\J A Inflamacién crénica con

tapones 'y neumonia

') organizativa en espacio
alveolar

Fibroblastos en intersticio

Las muestras de AP son heterogéneas (en una misma muestra coexisten areas de
pulmon normal con dreas de inflamacidn activa y de fibrosis)
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Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)

NIU TEMPRANA NIU TARDIA

Reticulacién irregular Fibrosis, bronquiectasias por traccién

en la zona posterior y patrén en panal subpleural posterior

subpleural basal. basal.

Las bases estan afectadas

severamente

Densidad en vidrio deslustrado indica inflamacion activa y enfermedad potencialmente
tratable si no hay fibrosis establecida.

HALLAZGOS TIPICOS: Quistes en panal, patrén reticular con signos de fibrosis o zonas de
vidrio deslustrado pero con predominio de fibrosis. De distribucion tipica (posterobasal).

HALLAZGOS ATIPICOS: No patrén de distribucidn tipico o prevalece el vidrio deslustrado
sobre los signos de fibrosis.

éBiopsia? Si predomina el patrén de panalizacion o todos los hallazgos son compatibles con NIU, sin la presencia de patrén en panal, la
tendencia actual es a no realizar biopsia.

CRITERIOS MAYORES CRITERIOS MENORES

Ausencia de causas
conocidas.

Alteracion pruebas funcién
respiratoria.

Hallazgos tipicos TCAR.
Biopsia.

>50 anos.

Disnea comienzo insidioso.
>3 meses con sintomas.
Crepitantes inspiratorios
bibasales.

Tabla original: Del Cura Rodriguez J, Pedraza Gutiérrez S, Gayete Cara A. Radiologia
esencial. Madrid: Editorial Médica Panamericana; 2019.
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Neumonia intersticial no especifica (NINE)

Pacientes jovenes 40-50 afios.
Mejor supervivencia a los 5 aflos que la FPI (responde a corticoides).
Fundamentalmente es un diagndstico de exclusién.

Caracteristicas
epidemioldgicas

Clinica Clinica similar a una IPF: tos crénica y disnea.

Idiopatica.

Es la manifestaciéon pulmonar mas frecuente en pacientes con enfermedades
Causa vasculares por colageno.

Puede asociarse a farmacos o Expo ocupacional.
Puede asociarse a dermatomiositis y a VIH.

. Celular.

Fases
. Fibrotica (Prondstico mejor que FPI pero peor que forma celular).

Engrosamiento septal (causa
patrén en vidrio deslustrado)
Inflamacion crénica y depdsito
de colageno

Macréfagos no pigmentados
en el alveolo.

A diferencia de la FPI no
suelen haber fibroblastos en
intersticio

Presentan de grados variables de inflamacion intersticial y fibrosis pero sin
rasgos especificos que permiten el diagnostico de NIU,NID o NIA.

Las lesiones histolégicas son homogéneas en tiempo y corresponden al
mismo estadio en la evolucidn de la enfermedad (dif con FPI)
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Neumonia intersticial no especifica (NINE)

\\}/ * Un hallazgo importante (independientemente de la forma) son las opacidades en vidrio
'\'\ deslustrado, que suelen ser bilaterales. Suelen mejorar tras el tratamiento.
\

Tiende a afectar a la periferia
de los I6bulos posteriores de
manera bilateral.

NINE CELULAR Vidrio deslustrado sin cambios fibréticos significativos.

Si hay afectacion de los
NINE FIBROTICA Reticulacion irregular (engrosamiento septal

|6bulos superiores pensar en
interlobulillar) y bronquiectasias por traccion.

sarcoidosis.

Consolidaciones. Patrén en panal suele estar

Engrosamiento de los haces broncovascularesy ausente (si esta pensar en
dilatacién bronquial. FPI).

Vidrio deslustrado

Engrosamiento de los septos

Campos superiores con escasa afectacién Vidrio deslustrado Reticulacién irregular
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Neumonia organizativa criptogénica (NOC)

Pacientes de 40-50 afios.
Caracteristicas

epidemioldgicas NOC responde a esteroides con buen prondstico y se suele resolver

completamente, aunque suele tener recurrencias.

Clinica Febricula, tos seca, disnea y malestar general de 1-6 meses de evolucion.

La mayoria de los casos son Idiopaticos.
Este patrdn se puede ver:

Colagenosis, inhalacion téxicos, toxicidad a fdrmacos, infeccion previay
neumonitis aguda por radiacion.

Causa

Linfoma, enfermedades granulomatosas, vasculitis, infartos.

Puede coexistir con NINE, histiocitosis de células de Langerhans.

Fibroblastos mixoides se
organizan como neumonia
llenando el espacio aéreo.

Septos alveolares
engrosados por inflamacion
cronica linfocitica.

A diferencia de la FPI estos
acumulos de fibroblastos
se resuelven cuando la
enfermedad remite.

El hallazgo caracteristico es la presencia de yemas mixoides de tejido de granulacién en las luces de
vias aéreas pequefias, extendiéndose a conductos alveolares y alveolos.



Edicion Virtual

/‘ "
SeRam 3 SOMLER . )

Nacional;
_ ‘u -

Patrén mixto de consolidaciones y patrén en
vidrio deslustrado de distribucion periférica
y peribroncovascular.

Mas predominante en l6bulos inferiores.

HALLAZGO CARACTERISTICO:
Consolidacion con morfologia de anillo que rodea un centro en vidrio
deslustrado.

NO confundir con el signo del halo de Aspergilosis invasiva (opacidad
central rodeada de vidrio deslustrado).

Unilateral o bilateral.
Recurrencias con cambio de localizacidon y tamafio de las areas afectadas.
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Neumonia organizativa criptogénica (NOC)

AL DIAGNOSTICO TRAS DOS SEMANAS DE
TRATAMIENTO

UN ANO TRAS EL
DIAGNOSTICO
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Bronquiolitis respiratoria asociada a
enfermedad pulmonar intersticial (BR/EPI)

Caracteristicas Es muy comun en fumadores donde los macréfagos pigmentados se
epidemiologicas encuentran en los bronquiolos respiratorios.
Es la mas benigna de las NI, ya que el prondstico es bueno si dejan de fumar.

Clinica BR normalmente es asintomatica

Puede tener sintomas: tos y dificultad para respirar.

Causa Relacionada con el tabaco

Macrofagos pigmentados ocupando los bronquiolos
respiratorios.

Positivo para PAS, este pigmento representa particulas de material especifico del
humo del tabaco, contenido dentro de los fagolisosomas citoplasmaticos.
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Bronquiolitis respiratoria asociada a entf.
pulmonar intersticial (BR/EPI)

Severidad de la inflamacidn y extension de los macrofagos

Opacidades nodulares centrolubulillares en los bronquiolos respiratorios.

Engrosamiento de la pared bronquial

Opacidades parcheadas en vidrio deslustrado. E:> Actmulos de macrofagos al / %/

Predominio en Iébulos superiores.

mr}l}mn
)
”

\\‘}- .
—

Puede asociar enfisema. (Tabaco)

—
>~
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&
r
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/\/\

i
/
&
/

Opacidades nodulares centrolubulillares

Predominio campos superiores

Engrosamiento pared bronquial
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Neumonia intersticial descamativa (NID)

Caracteristicas
epidemioldgicas

Enfermedad rara.

Fumadores de entre 40-50 afios.

Prondstico es bueno aungue algunos pacientes evolucionan a fibrosis a pesar de
corticoides.

Clinica

Comienzo insidioso/subagudo, con tos y disnea de esfuerzo.

Causa

La mayoria de estos pacientes son fumadores: es probable que en muchos casos
se trate de una reaccién al humo del tabaco.

También puede verse este patron histoldgico tras exposicion a diversos polvos
(asbesto, aluminio, silice, metales pesados), fdrmacos , histiocitosis de
Langerhans, leucemia.

Macrofagos pigmentados
ocupando el alveolo

Hay una superposicion entre los hallazgos histolégicos de NID- BR/EPI (exclusiva de fumadores). Se ha
sugerido que se usen como una unica entidad.
Sin embargo, la histologia de la BR-EPI tiene una distribucion bronquiolocentrica y la NID es difusa.
Traducen diferentes grados de reaccion de la pequefia via aérea y del parénquima pulmonar al
humo del tabaco. Aunque pueden presentar partes diferentes de una misma enfermedad,
actualmente se las considera como separadas.
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Neumonia intersticial descamativa (NID)

Opacidades parcheadas en vidrio I:‘:> Actimulos de macréfagos alveolares.
deslustrado.

Predominio subpleural y bibasal

B

AN

Patrén reticular con signos de fibrosis
mas marcadas en las zonas basales
(menos frecuente) - pequefios quistes
gue no se aglomeran entre si.

Los quistes del panal son infrecuentes.

X X 7
Vo
{1

Enfisema centrolobulillar (Tabaco)

Vidrio deslustrado de distribucién difusa Engrosamiento peribroncovascular

Quistes
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Neumonia intersticial aguda (NIA)

Caracteristicas Al contrario de las otras NIl la Unica con curso agudo y peor prondstico.
epidemiologicas Fulminante, la mayoria mueren en 6 semanas tras inicio de los sintomas.
Clinica Insuficiencia respiratoria que se desarrolla en dias o0 semanas sin un claro agente
etioldgico.
Causa La causa primaria de NIA es la destruccién de sulfactante.
Es sinénimo de dafio alveolar difuso.
Fases . Temprana (exudativa) : membrana hialina, infiltracidn alveolar difusa por células
inflamatorias y edema pulmonar no cardiogénico.
. Crénica (organizativa) engrosamiento de la pared alveolar y tejido de
granulacién alveolar . Suele iniciarse una semana después del dafio inicial
FASE EXUDATIVA FASE ORGANIZATIVA
Linfocitos intraalveolares Engrosamiento cronico de la pared
alveolar.
Membranas hialinas secundarias Fibroblastos intentan reparar el
a la destruccion del sulfactante dafio con fibrosis crénica

Los hallazgos histolégicos son los mismos que en sindrome de distres respiratorio agudo, por
lo que también se la llama SDRA IDIOPATICA.
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Neumonia intersticial aguda (NIA)

FASE EXUDATIVA O AGUDA

Areas de vidrio deslustrado que pueden progresar a consolidaciones, asociando un patrén en
mosaico en bases.

FASE TARDIA

Distorsion de la arquitectura pulmonar, bronquiectasias por traccion y quistes.

En los pacientes que sobreviven se observan cambios residuales como areas de
hipoatenuacion, opacidades reticulares y fibrosis pulmonar.

Vidrio deslustrado difuso con
engrosamiento septos interlobulillares
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Neumonia intersticial linfoide (NIL)

Caracteristicas Mujeres en torno a los 50 afios

epidemioldgicas L . . o
P g Prondstico: muchas evolucionan bien con corticoides.

Clinica Tos y disnea de meses o afios de evolucion.

Causa Es excepcionalmente rara de forma aislada y mas comun si se asocia con
VIH o sindrome de Sjégren, artritis reumatoide...
Solo un pequefio nimero de casos evoluciona a linfoma.

Los linfocitos expanden los septos alveolares formando centros germinales,
con compresion secundaria del alveolo.
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Neumonia intersticial linfoide (NIL)

Difuso o en Iébulos inferiores patrén en vidrio

deslustrado. \\/ |
\
Nodulillos centrolobulillares mal definidos de \ j

predominio en bases

. Por atrapamiento aéreo por el acumulo
Quistes de paredes delgadas dispersos ; i ;
P g p de células peribronquiales.

Condensaciones parenquimatosas.

Se puede complicar con neumotorax.

Areas de vidrio deslustrado con engrosamiento septal.
Foco de condensacidon parenquimatosa

Quistes perivasculares de pared fina.

Vidrio + quistes = altamente sugestivo de NIL

* Imagen de: Mueller-Mang C, Grosse C, Schmid K, Stiebellehner L, Bankier A. What Every
Radiologist Should Know about Idiopathic Interstitial Pneumonias. RadioGraphics.
2007;27(3):595-615.



Edicion Virtual

Congreso -
Nacioral;_ o

Conclusiones

PATRON PANAL CONSOLIDACIONES
FPI NOC NIA

Aguda, fulminante
Mosaico 2 Fases

Consolidaciones periféricas
Signo halo invertido

VIDRIO DESLUSTRADO

NID BR/EPI NINE NIL

Difuso
Microquistes Nodulos Il\.ll\/I‘UNIDEPRIl\/IIDOS*
o centrolobulillares Vidrio deslustrado
Enfisema . Quistes
Campos superiores
Enfisema Consolidaciones

El diagndstico de las neumonias intersticiales idiopaticas, es un reto en nuestra practica
radioldgica. Para ello es importante conocer la organizacion anatomica del pulmoén y
comprender los diferentes mecanismos inflamatorios implicados; asi como reconocer los
patrones tipicos, la localizacién de las lesiones, la evolucion en el tiempo y su asociacion con el
habito tabaquico y otras enfermedades concomitantes.

* Imagen de: Mueller-Mang C, Grosse C, Schmid K, Stiebellehner L, Bankier A. What Every Radiologist
Should Know about Idiopathic Interstitial Pneumonias. RadioGraphics. 2007;27(3):595-615.



