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OBJETIVO DOCENTE

Definir una lesion quistica pulmonar para poder diferenciarla de
ofras lesiones con espacios aereos: enfisema, bullg,
neumatocele, bronqguiectasia quistica, cavitacion y panalizacion.

Describir y clasificar de forma integral y didactica el amplio
espectro de entidades que se presentan como lesiones
oulmonares quisticas y las pistas de imagen en la tomografia
computarizada de alta resolucion (TCAR) para el diagnostico
COITecCto.
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REVISION DEL TEMA

Infroduccion

Radiologicamente, las lesiones pulmonares que contienen aire se
suelen superponer.

Las caracteristicas y sus nombres pueden ser utilizados a veces
de manera indistinta, sin embargo, una distincion radioldgica
entre quistes y lesiones similares a quistes es el primer paso en un

enfoque radioldogico correcto. [1]

A continuacion realizaremos un repaso a fravées de las lesiones
que contlenen aire y se pueden confundir con quistes, en la
segunda parte revisaremos el diagnodstico diferencial de la
enfermedad pulmonar quistica difusa. Tabla 1, Tabla 2
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Caracterizacion de lesiones pulmonares que
contienen aire

Quiste

En tomografila computarizada de
alta resolucion (TCAR), un quiste se
describe como una peqguena aread
redondad hipodenso O de
atenuacion parenguimatosa baja,
con Interfaces bien definidas,
rodeadas ool oaArenquima
oulmonar normal;, Los quistes
oueden fener un grosor de pared
variable, aungue generalmente se
caracterizan  por una @ pared
delgada (<2 mm) y ocurren en
ausencla de enfisema. [2]

Figura |

Figura 1. Quistes pulmonares que pueden
tener distribucion, tamano y morfologio
variable.
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ENnfisemao

= enfisema centrolobulillar
aparece fipicamente en Aareas
focales de disminucion de Ila
atenuacion pulmonar, por lo
general sin pared visible, y fiene
oredileccion por los campos
superiores. Pueden presenter un
ouNnto  broncovascular central.
Figura 2.

Fl enfisema paraseptal afecta la
par’re mas distal del lobulillo Figura 2. Enfisema centrilobulillar en flechas
oulmonar secundario, y por |o rojas

general se presenfa como una
sola fila de esfructuras alargadas,
de paredes delgadas vy llenas de
aire gue se distribuyen dentro del
oulmon subpleural. Figura 3.

Figura 3. Enfisema paraseptal en flechas
verdes
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Bullo

Una bulla es un espacio aéreo de
Mmas de 1T cm que esta delimitada
DOr Uuna pared delgada.

Radiologicamente se muestran
COMoO una lucencio focal
redondeada o disminucion de la
atenuacion mayor de 1 cm de
famano y delmitada por una
delgada pared, CQasl
iIndetectable, menor de 1 mm.

Las bullas suelen estar situadas en
la region subpleural del pulmon vy
suelen Ir acompanadas de
enfisema oaraseptal V/O
centrolobulillar adyacente.

Figura 4

Figura 4. Superior: Bulla de gran tamano que
ocupa gran parte del pulmon derecho, Inferior:
Enfisema bulloso que ocupa en su casi totalidad
el pulmdon izguierdo, se puede observar el
enfisema  cenftrilobulilar  en el  pulmon
contralateral (flecha verde).
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Neumatrocele

Un neumatocele es una lesion aerea, de paredes delgadas vy
de caracter fransitorio, generalmente causada por neumonia,
fraumatismo o aspiracion de fluido hidrocarbonado.

Radiologicamente, un neumatocele aparece como un
espacio aereo casi redondo y de paredes delgadas.

Los neumatoceles pueden ir acompanados de consolidacion
adyacente o de una opacidad en vidrio deslustrado como
resulfado de una neumonia reciente; que puede aumentar
orogresivamente de tamano durante los dias siguientes o
semanas, y luego se resuelven despues de semanas 0 meses.
Flgura 5

Figura 5. Izquierda: Paciente con neumonias recurrentes que acude por clinica infecciosa,
oresenta una lesion de densidad aire con paredes finas adyacente a una consolidacion
poeriferica sugestiva de neumatocele Derecha: Control a los 6 meses donde se observa una
oractica resolucion del neumatocele, persistiendo uUnicamente un banda linedl
parenquiMmatosa que corresponde a cambios cicatriciales.
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Una cavidad es un espacio lleno de gas que se observa como una
lucencia o drea de baja atenuacion dentro de una consolidacion
oulmonar, una masa, o un nodulo.

Muchas enfermedades diferentes se presentan como lesiones
cavitadas. Este espectro de enfermedades incluye infecciones
agudas a cronicas, enfermedades cronicas o tumores malignos
orimarios © metastasicos.

Una cavidad se diferencia de un quiste por la presencia de un
oared mas gruesa y una forma mas irregular. Figura 6. Figura 7.

Figura 8.

Figura 6: Paciente VIH con
diagnodstico de endocarditis que
oresenta empeoramiento clinico,
en el TCAR presenta multiples
nodulos pulmonares cavitados
bilaterales de distribucior
oeriférica y de nueva aparicior
que sugieren émbolos sépticos.

Figura 7. Paciente con clinica
INfecciosa que presenta una
consolidacion cavitada periférico

en LSI
neumonia.

compatible con

Figura 8. Paciente fumador que
acude por disned, presenta una
gran masa periférica en LID con
cavitacion que se correspondio
con un fumor primario de pulmon.
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Figura 9: Paciente con multiples bronquiectasias
de aspecto quistico y varicoso. Arriba. Se puede
observar el engrosamiento de Ilas paredes
bronquiales y el patron de ramificacion (flecha
roja). Abajo. Algunas de estas bronquiectasias
pueden presentar conftenido (flecha verde) vy
sobreinfectarse.
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La  bronquiectasia es uno
dilfacion bronqguial irreversible,
focal o difusa, generalmente
como resultado de una
infeccidon, obstruccion de las
vias respiratorias proximales o
congenita.

Se pueden clasificar como
cilindricas, varicosas o quisticas,
segun la apariencia de |os
bronquios afectados.

Las caracteristicas que
permiten diferenciarla de un
quiste  son la  morfologio

tubular en lugar de esfericas, su
oatron de ramificacion y su
asociacion a engrosamiento
de la pared bronquial, ndodulos
centrolobulillares Y,
atfrapamiento aéreo. Figura 9
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Panalizacion

Lo panalizacion representa un parengquima pulmonar fibrotico vy
desestructurado con NnuMerosos espacios aéreos quisticos y paredes
filbrosas gruesas.

Radiologicamente, aparece como lesiones quisticas agrupadas
con paredes bien definidas de 1-3 mm, con un diametro de 3 a 10
mMm, pero pueden ser ocasionalmente mas grandes.

Se caracteriza por multiples filas de espacios llenos de aqire
agrupados en la region subpleural, predominantemente en 10s
cCampos Inferiores.

La panalizacion se suele acompanar de otras caracteristicas de
fibrosis pulmonar como la reticulacion y las bronquiectasias por
fraccion. Es la caracteristica mas distintiva de la neumonia
intersticial usual (NIU). Figura 10

Figura 10: Paciente con reficulacior
oeriférica y subpleural que se asocia cor
bronquiectasias oor traccion Y
panalizacion en base pulmonar derecha
(flecha verde), se corresponde con un
oatron tipico de neumonia intersticial usual
(NIU).
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Tabla 1. Lesiones pulmonares que contienen aire

Lesion Caracteristicas Hallazgos asociados m

Quiste Redonda Rodeada de parénguima
Pared delgada bien definida (<2 mm) pulmonar normal

Enfisema Generalmente sin paredes visibles Centrilobulillar de predominio
Punto central de campos superiores

Paraseptal de distribucion

subpleural
Bulla Mds de 1 cm de tamano Se acompana de enfisemao
Pared delgada casi impercepfible centrolobulillar y paraseptal

Neumatocele Redonda Transitorio

Pared delgada

Consolidacion u opacidad en
vidrio deslustrado adyacente

Cavidad rregular Dentro de consolidacion,

Pared gruesa masa o nddulo
Bronquiectasia Tubular en lugar de redonda Patron de ramificacion
quistica

Asoclado a engrosamiento
de la pared bronqguial,
nodulos centrilobulillares y/o
afrapamiento aéreo

Panalizacion Lesiones quisticas agrupadas Campos inferiores
de 3a 10 mm subpleurales
Paredes bien definidas (1 a 3 mm)
Una 6 mas capas Asociaco a patrdn reticular o

bronquiectasias por traccion
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Diagnostico diferencial de la enfermedad
pulmonar quistica difusa

La enfermedad pulmonar quistica puede ocurrir en una serie de
oatologias, las pistas mas importantes para el diagnostico
diterencial son:

 Forma del quiste

« Localizacion vy distribucion de los quistes

» Hallozgos adicionales

« Contexto clinico (edad, sexo, antecedentes)

Dentro del diagnostico diferencial de la enfermedad pulmonar
quistica se encuentran:

e Linfangiolelomiomatosis

e Esporadica (LLM)

» Asoclada a esclerosis fuberosa (LLM-ET)
 Histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
« Sindrome de Birt-Hogg-Dubé
« Neumonia intersticial linfocitica (NIL)

e Amiloidosis

* Neurofibromatosis  tipo 1 (Enfermedad de  von
Recklinghausen)

« Enfermedad pulmonar metastatica quistico

 Neumonitis por hipersensibilidad
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LiInfangioleiomiomatosis

Es una enfermedad rara caracterizada por la
oroliferacion de células musculares lisas
anormales a lo largo de las vias respiratorias
distales), vasos y vasos linfaticos. PO .62

Afecta casl exclusivamente a mujeres en edad
fértil y existen dos tipos, la forma esporadica
(LAM-S) v la asociada a esclerosis tuberosa
(LAM-ET).

Los quistes LAM son tipicamente de forma
redondeada, con paredes delgadas, didmetro
variable (pequeno: 2-5 mm; intermedio: 1 a 2
cm; grande: >2 cm) y distribucion aleatoria. En
efapas posteriores de l|la enfermedad, |os
quistes se hacen mas grandes y a veces . sT i
codalescentes. |
A diferencia de la Histiocitosis por células de
Langerhans, la afectacion de los angulos
costofrénicos es patognomonico, y hay
preservacion de las regiones apicales.

También se han descrito peguenos nodulos
correspondientes a bronquiolos rodeados de
células musculares lisas acumuladas.

El neumotorax estd presente en el 50%. Los
derrames pleurales, fipicos quilosos, ocurren
hasta en un 20% de los pacientes y pueden ser
bilaterales. Figura 11

Figura 11: Paciente mujer de 40 anos con multiples
quistes redondos pequenos de distribucion alteatorio
con afectacidon de los dngulos costofrénicos (flecho
verde), en vertices pulmonares se observan pegquenos
nodulos por infiltracion de musculo liso (flechas rojas).
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Los hallazgos extratoracicos mas comunes incluyen los tumores renales
(principalmente los angiomiolipomas) y adenopatias, fambien pueden
oresentar ascitis quilosa. Figura 12.

Desde un punto de vista radiologico, la LAM-S vy la LAM-ET son
indistinguibles, sin embargo, la presencia de pequenas lesiones oseas
esclerdticas en la TC corporal en pacientes con LMA-ET se ha propuesto
como una forma de diterenciarla de la LAM-S. [4] Figura 13

Figura 12: Paciente con LAM que en el TC Figura 13. La misma paciente tambien presento

abdominal se identifica un tumor en polo superior multiples lesiones esclerosas focales en cuerpos

del rindn izquierdo. vertebrales y segmentos posteriores lo que apoya el
diagnostico de LAM-ET.
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Histiocitosis de celulas de Langerhans (HCL

Enfermedad rara que tipicamente afecta
a adultos [Oovenes y se asocia con el
fabaguismo.

Se caracteriza oOor infiltracion
oeribronquial por celulas de Langerhans
que crean nodulos que luego se cavitan
formando quistes.

Los ndodulos tienen predominio en los
campos superiores y medios, pueden
variar de pocos a iInnumerables y mostrar
Mmargenes mal definidos.

Los quistes variaon en tamaono y son
pleomorficos, tienden a ser menores de
10 mm pero pueden volverse confluentes
vy crecer hasta 80 mm. Las lesiones son
simetricas y difusas con una caracteristico
oreservacion de |0S Angulos
costofrénicos.

La  presencia de quistes difusos y
micronodulos centrolobulillares en un
fumador suele ser diagnostica. Figura 14

Figura 14: Paciente varon de 34 anos con enfisema
centrilobulillar, multiples nddulos centrilobulillares (flecha roja) vy
quistes bilaterales de pegueno tamano, pleomoarficos (flechas
verdes) con claro predominio por campos pulmonares superiores
vy medios, hallozgos concordantes con histiocitosis de células de
Langernhans.
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Birt-Hogg-Dubé

El sindrome de Birt-Hogg-Dubée (BHD) es un trastorno autosomico
dominante caracterizado clinicamente por fibrofoliculomas, quistes
oulmonares y neoplasias renales.

En TCAR, mas del 80% de los pacientes adultos con BHD fienen multiples
quistes pulmonares, y parenguima pulmonar normal.

Radiologicamente, multiples quistes pulmonares de paredes delgadas
oredominantemente en la periferica de campos inferiores y a lo largo
del mediastino. La forma y el famano de los quistes son variables;
opueden ser redondas, ovaladas, lentitormes, lobulados, o de formo
Ireqular, y generalmente fienen paredes delgadas perceptibles.

Figura 15

Figura 15: Paciente con quistes bilaterales, pleomorficos que presentan distribucion peribronquial vy
paramediastinica, con menor afectacion de los vértices pulmonares, el resto del parenguima pulmonar
es nomal. Hallazgos altamente sugestivos de Birt-Hogg Dube.
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Neumonia intersticial linfocitica (NIL)

Es un trastorno linfoproliferativo benigno. Ocurre comunmente en
asociacion con SIDA, lupus eritematoso sistemico, enfermedad de
Sjogren, sindrome de Castleman, enfermedades autoinmunes ©
cualguier desregulacion del sistema inmunologico.

Dos tercios de los pacientes desarrollan quistes prominentes que
son variables en tamano (1-30 mm) y forma.

Oftros hallazgos son las adenopatias (que ayuda a diferenciar con
la histiocitosis de Langerhans) y la presencia de nodulos
centrilobulillares que ayuda a Ila diferenciacion con Ia
Infangiolelomiomartosis. Figura 16

Figura 16: Paciente con VIH que acude por disneqa, se observan multiples nodulos
cenftrilobulilares con imagenes en arbol brotado (flecha verde), quistes pulmonares de
taomano medio y pequeno (flechas azules) y adenopatias hiliares (flecha roja), sugieren unad
neumonia intersticial linfocitica.
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AMiloidosis

La amiloidosis es una enfermedad rara, sistémica o localizada,
caracterizada por depodsito extracelular de proteinas insolubles
anormales, la manifestacion pulmonar es aun mas rara.

Radiologicamente, los quistes pulmonares suelen ser numerosos, o
menudo  son  peribroncovasculares o  subpleurales, vy
frecuentemente se asocian con lesiones hodulares calcificadas.
Los quistes tienden a ser mulfiples, redondos o lobulados, de
famano pegqueno a moderado y de paredes delgadas.

Otros hallazgos asociados Incluyen engrosamiento de septos
interlobulillares, panalizacion, opacidades en vidrio deslustrado,
adenopatias y engrosamiento tragueal. Figura 17

Figura 17: Paciente con amiloidosis sistémica conocida que
presenta algunos quistes bilaterales de tamano mediano y de
distribucion peribroncovascular.
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Neurofibromatosis Tipo | (NF1

Figura 18: Paciente que presenta un tumor de caracteristicas extrapulmonares
(correspondiente a un tumor neurogénico) en la pared inferior del hemitorax izquierda,
ademas de quistes bilaterales, en el contexto de una neurofibromatosis tipo |

NF1 o enfermedad de Von Recklinghausen es un trastorno
genético autosomico dominante con una incidencia de
aproximadamente 1 en 2600 a 1 en 3000 individuos. El
orden fipico de aparicion de las manifestaciones clinicas es
Mmaculas café con leche, pecas axilares y/o inguinales,
hamartomas de iris y neurofibromas.

Se han descrito hallozgos de enfermedad pulmonar
intersticial y enfermedad pulmonar quistica con quistes
simeéftricos con distribucion en vértices pulmonares, tambien
se pueden asocia con fibrosis en campos pulmonares
Inferiores. Figura 18
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Neumonitis por hipersensibilidad (NHS

Enfermedad inflamatoria granulomatosa difusa causada por |a
exposicion a una amplia variedad de agentes que van desde
oarticulas orgdnicas hasta agentes de guimioterapia.

Los quistes se ven en aproximadamente el 10% de pacientes con HP
subaguda y por lo general son pocos en numero y distribucion
aleatoria.

A pesar de su baja frecuenciq, la presencia de quistes puede ser uno
pista Util en hacer un diagndstico radioldgico de NHS, cuando se
identifigue en junto con los signos mas cldasicos de la enfermedad:
estos son nodulos centrolobulillares en vidrio esmerilado y un
mosaico patron de atenuacion. Figura 19

Figura 19: Paciente con extenso patrdn en mosaico, engrosamientos
septales periféricos y quistes pulmonares aislados en un cuadro de
neumonitis por hipersensibilidad subaguda.
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Enfermedad metastasica quistica

Se observa con mayor frecuencia en pacientes con

angiosarcoma o carcinoma epidermoide principalmente en la
cabeza y el cuello.

El historial previo de malignidad de un paciente es critico para el
diagnostico. Si se detectan nuevos quistes pulmonares en
oaclentes con malignidad conocida, se debe considerar |a

metastasis quistica y se requiere una confirmacion fisular
adecuada para el diagnostico
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Tabla 2. Diagnostico de la enfermedad pulmonar quistica difusa

Enfermedad y Caracteristicas de Distribucion de los Hallazgos
paciente los quistes quistes adicionales

Linfangioleiomiomatosis Multiples, uniforme, Aleatorio, simetrico Neumotorax

redondos (2-10 mm)  Afecta angulos Derrame pleuradl
Mujer en edad fértil  Pared fino costofrénicos Tumor renal

Rodeado de Lesiones 0sedas
oarengquima normal

Histiocitosis de células Pleomorfos, Predominio superior Nodulos

de Langerhans Iregulares. Respeta angulos  centrilobulillares
Pared variable costofrénicos Neumotorax

Hombre joven fumador

Birt-Hogg-Dubé Multiples, variables en Predominio inferior Neumotorax
famano y forma v paramediastinico Tumor renal
Ant. Familiares (lentiformes) Lesiones cutdneas
Fibrotoliculomas Rodeado de

oarenquima normal

Neumonia intersticial Redondos, variables  Aleatorio Nodulos
Linfocitica en tamano (<3 cm) Predomino inferior y centrilobulillares
Pocos quistes peribroncovascular Engrosamientos
VIH, Sjogren, Ent. septales
Autoinmune Adenopatias
Amiloidosis Multiples, mas de 10 Peribroncovascular Engrosamiento septal
Redondos © v/0o subpleuradl iInterlobulillar
Enf. Sistémica lobulados, pegquenos Opacidades en vidrio
a medianos. deslustrado
Adenopatias
Neumonitis por HS Pocos quistes Aleatorio Patron en mosaico
Nodulos
Exposicion a agentes centrilobulillares
extiranos Engrosamientos
septales
Metastasis quisticas Quistes de nueva Predominio inferior Neumotorax
aparicion
Tumor ORL o Variables en famano

anglosarcoma
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CONCLUSION

Conocer el diagnostico diferencial en TCAR de la enfermedad
oulmonar quistica, tanto del tipo paciente asi como de las
caracteristicas de los quistes y de los hallazgos adicionales puede
ayudarnos a llegar a un diagnostico correcto y precoz
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