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OBJETIVO DOCENTE:

Describir los patrones de afectacion de los tipos mas
frecuentes de EPID, analizando las caracteristicas

diferenciales de cada una de ellas y los hallazgos mas
importantes que deberian quedar reflejados en el

INforme para que este sea claro y completo.
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REVISION DEL TEMA:

Las enfermedades pulmonares Infersticiales o infilfrativas
difusas (EPID) constituyen un grupo de enfermedades que
afectan al intersticio pulmonar y de forma variable al resto del
oarenguima pulmonar. La Rx de torax suele ser la pruebo
diagnostica inicial, y en algunos casos suficiente, pero el TC
de torax nos permite caracterizar mejor las lesiones y el patron
de afectacion pulmonar estrechando el diagnostico
diterencial.

Ademads de describir cudles son los fipos de patrones mas
frecuentes de las EPID, vamos a realizar una revision de qué
elementos son mas importantes de cara al informe
radioldgico. Este debe ser claro y conciso, aportando los
hallozgos radiologicos que permitan llegar a un diagndstico
definitivo infegrandolos con el resto de datos clinicos,
analitficos y anatomopatologicos.
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INTRODUCCION:

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas constituyen
un grupo amplio heterogeneo de enfermedades de cardacter
agudo y cronico y de efiologia desconocida que se
caracterizan por afectar de forma predominante, aungue No
exclusiva, al intersticio pulmonar. Debido a que estas
enfermedades ademds afectan al espacio alveolar, 1os
bronquiolos y la vascularizacion pulmonar, algunos autores
consideran poco adecuado el termino “intersticial”.

El espectro de entermedades Incluidas es amplio e Incluye
desde procesos iInflamatorios autolimitados hasta filorosis severo

oulmonar.

CLINICA.

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas muestran un
rango amplio de hallozgos clinicos, desde pacientes
asinftomaticos hasta aqguellos con sinfomas limitantes
respiratorios.  Alguno de los sintomas mas frecuentes son la tos,
la pérdida de peso, la disnea, manifestaciones sistémicas
relacionadas con ofros organos afectados, acropaquias ©
dedos en palillo de tambor, efc.
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PAPEL DEL RADIOLOGO:

El diagndstico de las enfermedades pulmonares intersticiales
difusas es multidisciplinar e Incluye a diferentes profesionales
clinicos, radiologos y anatomopatdlogos

Mediante el TC de alta resolucion (TCAR) el radidlogo debe
establecer en su Informe:

- La extension de la afectacion pulmonar.

- Describir el patron de afectacion pulmonar predominante
(tabla 1), si es que existe, asi como las zonas de mayor
afectacion.

- Describir la distribucion de la enfermedad.

- Realizar estudios comparativos para valorar la evolucion de |o
enfermedad.

-Valorar si existen zonas de actividad radioldogica o de
afectacion irreversible.

-En caso de ser necesaria la biopsia describir la zona mas
iINdicada para la misma (normalmente donde se detecte uno
zona de mayor actividad con adecuada accesibilidad).

- Indicar el diagnostico diferencial.
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Hallazgos radiologicos
Mosaico Cuando se infercambian areas parcheadas de aumento

del coeficiente de atenuacion con otras dedisminucion
del mismo. Inespecifico, puede estar en contexto de
enfermedad parenguimatosa, de pequena via aérea,
vascular, efc.

" Crazy paving’
o0 en empedrado

Es [a asociacion de engrosamiento septal con aumento
de la atenuacion en vidrio deslustrado en la misma
localizacion.

Quistico Quistes aislados con pared bien definida, quistes en panal
(agrupados y de tamano similar, normalmente de
localizacion periférica subpleural), asociados a
bronquiectasias, indicativos de fibrosis avanzada, etc.

Septal Engrosamiento de septos interlobulillares

Reticular Engrosamiento de septos intralobulillares

Nodular Nodulos menores de 1 cm, con distribucion:

- Al azar
- Linfangitica
- Centrolobulillar

Nodulos grandes mayores de 1 cm

Nodulo mayor de 3 cm (masa)

Tabla 1. Patrones de EPID en la TCAR
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FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA (FPI)

Es la neumonia intersticial idiopdatica mas frecuente, de
caracter cronico y fibrosante, y de etiologia desconocida.
Esta limitada al parenguima pulmonar, asociandose al patron
radiologico y/o histoldgico de NIU (en la tabla 2 se
representan los diferentes patrones de fibbrosis pulmonar).

Suele producir tos no productiva y disned progresiva de meses
O anos de duracion.

Puede presentar uno de los 4 patrones radiologicos descritos
en la tabla 2, y asociar otros hallazgos como adenopatias o
Mmicrocalcificaciones en las areas fibroticas.

El diagnostico se puede establecer por biopsia pulmonar o sin
ella en caso de existir un patron tipico o probable de NIU sin
ofra causa conocida de fibrosis pulmonar.

Se debe redlizar diagnostico diferencial con otras
enfermedades que cursen con patron de NIU, como la fibrosis
asociada a artrifis  reumatoide, [la neumonitis  por
hipersensibilidad cronica, los farmacos o la asbestosis.

Aunqgue su pronostico es malo con una supervivencia de unos
2-4 anos, es Importante detectarla ya que en la actualidad se
han desarrollado farmacos antifibroticos que retrasan  su
orogresion.
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Panalizacion de predominio basal y subpleural,
con patron reticular y bronquiectasias de
fraccion, sin observar ofros hallazgos que
sugieran otro diagnostico.

Similar al previo (patron reticular y
bronquiectasias de traccion de predominio

basal y subpleural), pero sin quistes en panal.

Filbrosis variable de predominio basal y subpleurdl
con alguno de los hallazgos descritos
anteriormente sin cumplir todos los criterios de un
oatron concreto.

Consolidacion pulmonar, patron en vidrio
deslustrado, patron nodular, afectacion en otra
localizacion no basal ni periférica, etc.

Tabla 2. Patrones de FPl en la TCAR
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Patron probable de NIU. Neumopatia intersticial difusa fipo
fibrosante de predominio basal y posterior, con extenso patron de
engrosamiento reticular subpleural, asociado a bronquiolectasias
de ftfraccion y multiples focos de calcificacion miliméetricas
(flechas). No se observan dreas de panalizacion.

Patron tipico de NIU en paciente con FPl. Patrdn reticular con
quistes ‘'en panal’’ de predominio basal y subpleural, mas
evidentes en LIl (circulo), con engrosamiento de septos
interlobulillares y bronguiectasias de traccion (flecha).
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‘ Patron indeterminado de NIU.
Neumopatia intersticial
fibrosante donse se observa
engrosamiento septal subpleurdl
con extensa panalizacion y
bronquiectasias de traccion
asociadas de distribucion

bilateral y sin claro gradiente
apico-basal.

Patron tipico de NIU. Pafron reticular con engrosamiento septal
v quistes en panal con bronquiectasias de traccion, de
distribucion periferica subpleural en todos los segmentos
oulmonares aungue con gradiente apico-basal.
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Sobreinfeccion por
COVID-19 en paciente con
patron indeterminado de
NIU.

En [a primera imagen
orevia a la sobreinfeccion
se observa un patron
reticular de distribucion
oeriféerica con zonas de
iNncipiente panalizacion de
localizacion subpleural,
ambpos sin claro gradiente
apicobasal, y gue asocian
la presencia de
bronguiectasias de
fraccion bilaterales.

La 29y 32 imdagenes
muestran multiples
opacidaes en vidrio
deslustrado de distribucion
difusa y periférica con
oatron en empedrado en
relacion con sobreinfeccion
oor COVID-19 (grado
severo).
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NEUMONIA INTERSTICIAL NO ESPECIFICA (NINE)

Es el segundo patron de enfermedad interstiticial mas
frecuente, afectando mas a mujeres de edad media no
fumadoras. Existen dos patrones histologicos: el fibrotico (mas
frecuente) y el celular (mejor pronostico). Los sinfomas
INcluyen tos no productiva y disnea.

Puede ser idiopdtica o estar en relacion con conectivopatias
como el LES, Sjogren, polimiositis, asociado a farmacos, etc.

Tiene mejor pronostico que la NIU y de ahila importancia de
establecer el diagnostico. En ocasiones pueden existir ambos

patfrones, en €sos casos se considera que prevalece el patron
de NIU.

Hallazgos en el TCAR:

e Opacidades en vidrio deslustrado de distribucion difusa o
parcheada y de predominio bibasal

e Patron reticular con fibrosis que, a diferencia de la NIU,
muestran una distribucion peribroncovascular o periférica (no
subpleural en el 50% de los casos) sin panalizacion o siendo
esta escasa.

e Pueden existir consolidaciones asociadas.
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Patron de NINE. Extensas dreas difusas de atenuacion en "vidrio
deslustrado” (flechas amarillas) con patron reticular fino de
distribucion periféerica y predominio bibasal con respeto
subpleural y algunas bronquiectasias de pegueno tamano (no
representadas en las imagenes). Asocia enfisema paraseptal de
oredominio en ambos LLSS y algunos quistes aereos dispersos en
LLII.

Patron de NINE. Patron reticular
difuso con leve panalizacion sin claro
gradiente  apico basal y de
localizacion peribroncovascular. Estd
relativamente respetada |la zona
subpleural.
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NEUMONIA ORGANIZATIVA

Se denomina criptogenetica (NOC) cuando la causa es
desconocida, aungue ftambién puede ser secundaria d
conectivopatias, farmacos, infecciones previas, etc.

Histoldgicamente se caracteriza por la formacion de tejido de
granulacion en el interior de los conductos alveolares vy
bronquiolos con inflamacion del parenguima adyacente.

Suele tener un buen prondstico, con respuesta a corticoides, s
bien no son infrecuentes las recaidas.

Hallozgos en la TCAR:

e MUltiples  consolidaciones parcheadas de  diferente
morfologia (a veces en forma de bandas) de distribucion
oredominantemente subpleural o peribroncovascular, en
campos medios e Inferiores, que pueden ser migratorias.

e Nodulos mal definidos peribronquiolares, en ocasiones con
oatron reticular asociado.

e SIgNO de la arcada por fibrosis perilobular: las bandas de
consolidacion se situan alrededor de los lobulillos secundarios

e Signo del halo: patron en vidrio deslustrado alrededor de
NOdulos © MaAsas.

e Signo del halo invertido: patron en vidrio deslustrado central
con opacidades anulares de mayor atenuacion. Bastante
especifico, pero poco frecuente  (visualizado en
aproximadamente el 20% de las NOC).
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Patron de NOC. Estudio inicial y a las 2 semanas. Opacidades
en vidrio deslustrado, algunas de ellas con signo del halo, con
consolidaciones pulmonares multiples de predominio en
campos inferiores, que muestran diferentes morfologias
(hodulares y en banda) y que muestran caracter migratorio (se
ha resuelto la consolidacion presente en el LIl en el estudio
inicial y ha aumentado en extension de la presente en LID).

S

Patron de NOC. MlUltiples consolidaciones pulmonares de
diferentes morfologias, destacando una en banda en LS|
(senalada con la flecha) con algunas bronqguiolectasias y signo
del broncogroma aereo y que asociaba darea de patron
reticular en LS| (circulo) con algunos nodulos peribronguiolares.
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NEUMONIA INTERSTICIAL AGUDA

Se caracteriza por insuficiencia respiratria aguda secundaria o
una lesion alveolar difusa idiopdtica. Es l[a neumonia intersticial
idiopdtica mas rapidamente progresiva, con un  mal
oronostico (mortalidad >50%).

El  diagnostico diferencial incluye el SDRA, la neumonia
eosinofila aguda, la hemorragia pulmonar, etc.

Hallazgos en TCAR:
e Opacidades en vidrio deslustrado bilaterales y parcheadas.
e Consolidaciones en zonas declives

e Conforme progresa Ila enfermedad pueden aparecer
bronquiectasias y patron reticular.

NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOIDE

Suele ser secundaria a ofras enfermedades (AR, Sjogren, VIH,
etc), siendo mas rara la forma idiopadtica. Se caracteriza por
una infiltracion difusa intersticial por linfocitos. Puede
evolucionar a linforma.

Los hallazgos en TCAR incluyen: patron en vidrio esmerilado
bilateral y parcheado, engrosamiento septal y nodulos
centrolobulillares (que pueden asociar patron de arbol en
orote) y subpleurales.
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INTERSTICIALES

ENFERMEDADES PULMONARES
ASOCIADAS AL TABAQUISMO

El fabaco se asocia a multiples enfermedades pulmonares,
dentro de las intersticiales, las mas importantes son:
1 Bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad pulmonar
iINntersticial.
1 Neumonia intersticial descamativa.
J Histiocitosis de células de Langerhans.

BRONQUIOLITIS RESPIRATORIA ASOCIADA A
ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL

Grandes fumadores (normalmente > 30 paguetes/ano). Se
oroduce por acumulacion de macrofagos en los bronquiolos
con inflamacion vy fiboris secundaria. En general el diagnostico
es clinicoradiologico sin necesidad de biopsia, y el pronostico
es bueno al abandonar el habito tabdquico o con corticoides.

Hallazgos en TCAR:
e Opacidades en vidrio deslustrado parcheadas o en forma de

nodulos centrolobulillares, que muestra ligera predileccion
DOIr COMPOS SUPErores.
e Enfisema centrolobulillar
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NEUMONIA INTERSTICIAL DESCAMATIVA

Fs considerada una fase avanzada de [a bronguiolitis
respiratoria, producida por acumulacion de macrofagos con
pigmento en los alveolos (no existe descamacion del epitelio
alveolar como podria pensarse por su nombre),

Hallazgos en TCAR: opacidades en vidrio deslustrado
normalmente bilaterales y simétricas, con patron reticular vy
signos de fibrosis (panalizacion infrecuente)

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

Adultos jovenes. Proliferacion de celulas de Langerhans en el
epitelio bronqguiolar con formacion de granulomas, gue lleva @

fibrosis y formacion de quistes. Asociada con algunas
leucemias agudas.

Hallazgos en TCAR:
e Nodulos normalmente centrolobulillares de predominio en

lObulos superior vy medios, que pueden tener contornos
espiculados, cavitacion central o centfro radiolucido por
bronguiolo permeable.

e Conforme la enfermedad progresa se observan quistes de
diferentes famanos que pueden confluir otorgando
morfologias raras.

e Ofros hallazgos: vidrio deslustrado, enfisema, patron en
MOSsAICO, efc.
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Normalmente se asocian a NINE mds que a NIU(aungue no
tfoda la afectacion pulmonar asociada a conectivopatias es
iIntersticial). En muchas de ellas las manifestaciones
oulmonares ocurren en fases avanzadas de la enfermedad.

ARTRITIS REUMATOIDE (AR)

Suele asociar poliartritis  simeétrica  cronica con  factor
reumatoide +. La afectacidon pulmonar de la AR es mas
frecuente en varones.

Los hallagos en TCAR Incluyen:

e Al confrario del resto de conectivopatias, producen
neumopatia intersticial fiborosante con patron fipo NIU mas
frecuentemente, seguida por la NINE.

e Opacidades en vidrio deslustrado.

e Consolidaciones pulmonares (patron de  neumonia
organizada).

e Bronquiectasias bilaterales mas frecuentes en LLII.

e Nodulos normalmente periféricos, unicos o multiples, que
oueden mostrar cavitacion central (necrobioticos) y producir
neumotorax.
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)

Mas frecuente en mujeres. Los hallazgos en TCAR incluyen:

e Fibrosis pulmonar con patron tipo NINE.

e Derrame pleural (alteracion mas frecuente).

e Consolidaciones pulmonares de multiples causas (heumonias,
edema pulmonar, neumonia organizada, etc)

e Otfras como vasculitis pulmonar, hemorrragia pulmonar,etc.

ESCLERODERMIA

Mas frecuente en mujeres. Las alteraciones pulmonares son la
orincipal causa de muerte. Suele producir un patron de NINE,
con fibrosis subpleural (en cuyo caso ayuda realizar el estudio
en decubito prono).

SARCOIDOSIS

Enfermedad inflamatorio multisistémica granulomatosa en |o
que la afectacion pulmonar es la principal causa de
morbimortalidad. Hallazgos en TCAR:

e Nodulos de distribucion linfangitica de predominio en
campos superiores. Tambien pueden ser grandes y cavitar o
calcificar. Muestran diferentes signos: cumulo sarcoideo
(hodulos centrolobulillares agrupados perifericamente), de o
galaxia sarcoidea (nodulo grande con ofros mas pequenos
satélite)o del corro de brujas (hddulos en circulo).

e Fibrosis pulmonar subpleural en fases avanzadas (patron NIU)
con, bronquiectasias, atelectasias y distorsion arquitectural.

e Ofros: adenopatias ‘"'en cascara de huevo), atrapamiento
Qéreo, efc.
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Patron de NINE en paciente con LES. Patron reticular de
oredominio subpleural y en ambos lobulos superiores (mas en
| SD), con multiples daras parcheadas de atenuacion en vidrio
deslustrado y algunas bronguiectasias bilaterales también de
oredominio apical derecho.

D

Patron probable de NIU en paciente con AR. Patron retficular de
oredominio subpleural (flechas) y gradiente apicobasal, con
bronquiectasias bilaterales también de predominio basal, que
asocian areas de escasa € incipiente panalizacion en segmentos
basales de ambos Iobulos inferiores (circulo).
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Patron tipico de NIU en paciente con AR.
Engrosamiento  septal subpleural, panalizacion vy
oresencia de alguna bronquiectasia de fraccion en
bases pulmonares, con claro gradiente apico-basal.
Alguna calcificacion parenguimatosa bibasal.
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NEUMONITIS POR HIPERSENSIBILIDAD

Enfermedad Inflamatoria granulomatosa secundaria a una
reaccion de hipersensibilidad frente a antigenos (segun el cual
reciben su nombre). Es poco frecuente en fumadores ya que
estos presentan menor respuesta antfigenica. Se puede
observar un tipoo fibrotico y otro no fibrotico.

Hallazgos en TCAR:
e Patron tipo no fibrosante:
o Opacidades en vidrio deslustrado de distribucion difusa con
nodulos centrolobulillares.
o Otros como consolidaciones pulmonares, quistes, patron de
neumonia organizado
e Pairon tipo fibrosante:
o Patron reticular con signos de fibrosis de predominio en
campos medios y superiores, con distribucion variable.
o Bronquiectasias por traccion.
o Puede asociar panalizacion.
o Puede asociar patron de NIU o NINE en la fase fibrotica.
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Patron fibrosante tipo indeterminado de NIU en paciente con
neumonitis por hipersensibilidad cronica. Patron reticular subpleural
que no muestra un gradiente de afectacion dapico basal, gue
asocia la presencia de bronquiectasias y bronquiolectasias de
fraccion, asi como panalizacion subpleural de predominio en LLSS

(flechas).

Patron no fibrosante en paciente con neumonitis por

hipersensibilidad cronica (estudio en espiracion). Extensas
areas de Iinfillrado en vidrio deslustrado de distribucion
oarcheada, con patron en mosaico vy leve reficulacion
subpleural. Opacidades simultdneas de diferente densidad:
areas de infiltrado en vidrio deslustrado, areas de parengquima
oulmonar normal y zonas de hiperclaridad (signo de cabeza de

jabali).
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OTRAS ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

Las neumoconiosis, producidas por inhalacion de polvo
inorgdnico como sllice (silicosis), carbon (antracosis) o asbesto
(asbestosis), entre ofros. Estas tres son fibrogénicas y suelen
oroducir nddulos densos de predominio en |dbulos superiores
que pueden coalescer y en casos complicados masas
grandes de fibrosis que pueden calcitficar y cavitar (10% filorosis
difusa). En la asbestosis se requiere un tiempo de exposicion
(>5 anos) y de latencia (>20 anos) prolongado, vy los hallazgos
MAas frecuentes en TCAR incluyen nodulos centrolobulares,
oatron reticular con bandas parenguimatosas confluyentes, vy
opuede asociar panalizacion y placas pleurales calcificadas.

La linfangioleiomiomatosis que suele afectar a mujeres en
edad fértil por proliferacion de células musculares se
caracteriza por la formacion de multiples quistes difusos de
oared fina, neumotorax y derrame pleural quiloso.

| as vasculitis como la granulomatosis con poliangeltls o la
eosinofila con poliangeitis también pueden producir nodulos
centrolobulillares  (algunos de ellos con cavitacion),
consolidaciones o patron en vidrio esmerilado.

Otras causas incluyen toxicidad por farmacos, radioterapia,
neumonitis, etc.
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CONCLUSIONES:

Las  EPID presentan diferentes patrones de afectacion
radiologica caracterizables mediante TC. Es importante conocer
qué hallazgos son mas relevantes para su diagnostico y que por
tfanto deben quedar reflejados en el informe radiologico para
que este sea claro y completo.
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