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OBJETIVO DOCENTE

* Presentar los hallazgos en imagen de la
-ibroelastosis  pleuropulmonar  (FEPP)  y  SUS
peculiaridades respecto a las otras neumopatias
intersticiales basandonos en una serie de casos
diagnosticados en nuestro centro.



INTRODUCCION

¢ Qué es la fibroelastosis pleuropulmonar (FEPP)?

-S una atectacion pulmonar intersticial con un caracteristico compromiso
fibrotico pleural de predominio en I0bulos superiores.

Incidencia estimada del 1-2%.
No predileccion de sexo.

—dad media amplia = Pico de incidencia a los 60 afos.

Un poco de historia ...

Se describe como tal por primera vez en Japon en el ano 2000.

—n 2013 fue considerada una entidad propia por la American [horacic
Society (AlS) dentro del grupo de neumopatias intersticiales raras

An Official American Thoracic Society/European
Respiratory Society Statement: Update of the
International Multidisciplinary Classification of the
Idiopathic Interstitial Pneumonias

Neumonias intersticiales mayores

-ibrosis pulmonar idiopatica.

Neumonia intersticial idiopatica no especitica (NINE).
Bronquiolitis respiratoria asociada a la enfermedad intersticial.
Neumonia intersticial descamativa.

Neumonia criptogénica organizada.

Neumonia intersticial aguda.

Neumonias intersticiales raras

Neumonia intersticial linfoidea idiopatica
-ibroelastosis pleuropulmonar idiopatica

Neumonias intersticiales idiopaticas inclasificables
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INTRODUCCION

FISIOPATOLOGIA Y HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS ASOCIADOS

* Ante un dano intersticial en individuos susceptibles,
se produce una Intensa inflamacion  que
desencadena un intento de regeneracion causando

una patoldgica proliferacion de fibras colagenas vy
elasticas (el doble que en la FPI).

* [xiste una abrupta transicion entre el pulmdn sano
v el pulmon afecto.

* MicroscoOpicamente, nos encontramos:

* Fibrosis de la pleura visceral en vertices pulmonares. #
iSe han detectado mutaciones en

_, , , , aquellos genes involucrados en el
*  FIbrosis intraalveolar suppleural, prominente, mantenimiento de la integridad de los
homogénea por agregados focales vy depdsitos en telémeros y la funcién de la telomerasa
panda de fibras elasticas y colagenas en los septos condicionando acortamiento de
. : ' I
alveolares con colapso de los mismos. teldbmeros en los pacientes con FEPP!

* Infiltrados linfoplasmocitarios parcheados.

* (Cambio abrupto entre el pulmdn sano vy el afecto.



: h:" Py :
S, - —

INTRODUCCION

FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS

Se ha mostrado como una complicacion rara (0,3%) del trasplante alogénico de células
hematopoyéticas, siendo una de sus relaciones mas importantes.

Hasta el 40-60% de estos pacientes desarrollan complicaciones pulmonares.

Una gran parte de ellas no son atribuibles a causas infecciosas.

L a
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se considera una afectacion tardia, ocurriendo >100 dias tras el trasplante.

importante distinguirla de la complicacion tardia mas frecuente, la distuncion cronica del injerto la
se presenta en forma de bronquiolitis obliterante y la neumonia organizada

OTROS FACTORES DE RIESGO

Infecciones cronicas de repeticic')n Dafo pu|monar DOT qu|rn|0/

(Aspergilius. .. ) inmunoterapia

Enfermedades intersticiales (P, Historia familiar de enfermedad

neumonitis por hipersensibilidad) pulmonar fibrosante

Enfermedades autoinmunes o Trasplante pulmonar de

reumatologicas larga evolucion
CLINICA

Clinica y funcidn pulmonar indistinguible de las demas enfermedades intersticiales:
Disminucion de la capacidad pulmonar total.
 (Capacidad vital forzada (FVC) < 80%.

» (Capacidad de ditusion del monoxido de carbono muy disminuida.

EStos pacientes cursan caracteristicamente con infecciones pulmonares de repeticion.

=l neumotérax puede ser la forma de debut de la enfermedad.

Evolucidon torpida con una rapida progresion de la fibrosis.



CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

RADIOLOGIA SIMPLE

La radiologia convencional suele ser la primera prueba de
imagen disponible en estos pacientes.
No debemos minusvalorarla ya que aporta una gran
informacion y es faciimente accesible.
cl radiologo puede empezar a sospechar que se trata ae
una FEPP al encontrarnos con un patrdn intersticial de

predominio apical.

Presentacion en forma de opacidades intersticiales
parcheadas de predominio medio-apical.

Reduccion  volumétrica de  ambos
Superiores.

cngrosamiento  triangular  biapical  ( casquetes
apicales”).

SIgnos de retraccion:
* Prominencia y ascenso hiliar por engrosamiento
pleural peribroncovascular.
* FElevacion de las cisuras.
* Desplazamiento de las estructuras mediastinicas.

Obulos
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CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

RADIOLOGIA SIMPLE S |

parcheadas de predominio medio-apical.

* Reducciébn wvolumétrica de ambos I6bulos
superiores.

* Engrosamiento triangular biapical ("casquetes
apicales”).

* Signos de retraccion:

* Prominencia y ascenso hiliar por engrosamiento
pleural peribroncovascular.

* Elevacion de las cisuras,
» Desplazamiento de las estructuras mediastinicas

Radiografia convencional en proyeccion AP de tres pacientes diferentes todos con

clinica de disnea y tos seca donde se aprecia un patron intersticial en el gue se
aNaden multiples opacidades consolidativas e irregulares de distribucion periférica que

predominan en la zona media-superior.
—n l0s tres casos se habld de una probable neumopatia intersticial y se recomendd

TCAR para mejor caracterizacion.
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CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

RADIOLOGIA SIMPLE

* Presentacion en forma de opacidades intersticiales
parcheadas de predominio medio-apical.
* Reducddn volumétrica de ambos I6bulos superiores.
* Engrosamiento triangular biapical ("casquetes
apicales”).
* Signos de retraccion:
 Prominencia y ascenso hiliar por engrosamiento
pleural peribroncovascular.

e Elevacion de las cisuras,
* Desplazamiento de las estructuras mediastinicas

Y

20.10.2021 13.12.2021 19.12.2021

Radiografia convencional en proyeccion AP del mismo paciente donde se evidencia la

rapida evolucion de los infiltrados intersticiales.
Se  describe una pérdida de volumen en ambos hemitdorax con lesiones

fibrocicatriciales en vértices (flechas verdes) CON un patron grosero intersticial que
produce retraccion de ampos hilios, asli como Infiltrados bibasales borrando ambos

diafragmas (ﬂechas azu\es) .



CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

RADIOLOGIA SIMPLE &)

* Presentacion en forma de opacidades intersticiales
parcheadas de predominio medio-apical.

* Reducciobn volumétrica de ambos Idbulos
superiores.
* Engrosamiento triangular biapical ("casquetes
apicales”).
* Signos de retraccion:
« Prominencia y ascenso hiliar por engrosamiento
pleural peribroncovascular.
* Elevacion de las cisuras,
* Desplazamiento de las estructuras mediastinicas

g ﬁ'v Ny

Proyeccion AP vy lateral de un mismo paciente donde a los cambios fibroticos
intersticiales se anaden: prominencia de los hilios (circulos amarillos y flecha
amarilla gruesa) por fibrosis peribroncovascular, desplazamiento tragueal hacia
a derecha (flechas finas amarillas) junto con retraccidn craneal de ambos hilios y
desplazamiento ascendente de las cisuras (flechas finas verdes) por la péerdida
de volumen de los lI0bulos superiores.



CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA
J—

-l protocolo Optimo de estudio es la tomografia

computarizada de alta resolucion (TCAR).

* L[studio sin contraste.

e Adquisicion de fase en inspiracion y espiracion vy
opcionalmente en prono.

* Adquisicion volumetrica: colimacion  submilimétrica,
120 kVp y < 240 mAs (se ajusta al tamano de
paciente)

* Reconstruccion de cortes finos < 1.5 mm.

* Dosis de radiacion 1-3 mSv.

O O

* Patron Intersticial reticular parcheado de predominio
subpleural.
* (Gradiente apico-basal.
* ENngrosamiento de casquetes pleuroapicales.
* 5ignos de pérdida de volumen de LLSS:
* Etlevacion y retraccion de nilios.
* Platitorax
* "Deep notch’ 0 muesca esternal
* Bronguiectasias y bronquielectasias de traccion.
* Engrosamiento de los septos interlobulillares.
* FOCOS de  fibrosis  subpleural,  pericisural y
consolidaciones peribroncovasculares.
* Ausencia de panal de abeja.
* Ausencia de atrapamiento aéreo




CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA

Subpierd)
o Gradents sooo-basd
o Engrosamients de CRSQUetes pleurapicies
* SEN0S O pérdica de voluren 98 LLSS:
o Daasin y retracodn o= hikcs
o Pathdrax
¢ Dap NOAH O Mustica estems

o HonQuactisas v Dronoursiactasas O racodn
* Engrosamiento de ios seotos rtericbuliiares

¢ RS O Sheidas SAOeurd
COrGONRCONAS DanDIOnoOVRsOlane

* ASenoq O LN O absa

¢ AuSensa 02 alrapaTeents afred

Corte basal 1C de alta resolucion
donde se evidencia un leve
infiltrado de pequena entidad (flecha
verde), CON Mayor componente de
tractos fibroticos atelectasicos, en
pase derecha.

Corte alto TC de alta resolucion del
MISMO paciente unos mMmeses mMas
tarde con un patron reticular tosco

en ambos  hemitorax, con
lesiones pseudoconsolidativas
marcadas en la periferia (flechas rojas)
rodeando  bronquielectasias  de
traccion
—ngrosamiento de ambas cisuras
por el componente fibrotico (flechas

azules).

(punta  de  flecha  amarilla).

. . :
Satrdn Mersiodl meodyr garcheado de predomno
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Gragdents aowco-basa

Engrosamients de GasQuetes pleurapicdies

* SEN0S 08 Dérdica de voluren Oe LLSS:

o DARCon y retracodn o hikcs

o Pathidrax

¢ Tt NOAh™ O Mussca estems

* BONQUACIGas v DronQuUIsacIasas O racodn

* Engrosamiento de ios segtos rtericbuliianes

¢ MOS8 Ot Sieias  SAOME. Oeidsurs
COrGONRCONAS DAnDIONCOVRSO S

* ASeN0Q 00 PN O Absa

¢ AuSenOa 02 alrapaTeents afred

TCAR en proyeccion axial y coronal gque muestra bronquiectasias en lingula y
(cabeza de flecha amarilla), L SD % vertiente Superior del LI (cabeza de flecha rosa) COIMO
resultado de la traccion causada por la fibrosis y distorsion arquitectural
circundante. Ademas, se aprecia un marcado engrosamiento subpleural a
nivel hiliar (flechas azules). La caracteristica afectacion medio-apical y la menor
proporcion de cartilago  estructural facilitan las bronquiectasias vy
bronquielectasias medio-apicales en esta enfermedad.



CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA ..

SCpe
* Gradents soo0-basd
* Snorosamients de CRsQuUetes pleurapicies

o Pathdrax
TX M.O cn 201 5 201 6 2021 ¢ Dedp NOACH™ O Mussca estemdl

* BronQueactinas v DronQuisiactasas d& ool
o Inorosamiento de ios seotos rtericbuliiares

“ ¢ FO0S Ot Sedds SO Oedsud
COGONIRO0NES LANDONIOISOSSS
' _ * AuSenol o0 PN Oe dbaa
' ¢ Ausensa 02 lrapaTeents afred

TCAR 2016 sin signos de enfermedad y TCAR de 2021 que muestran casquetes fibrosos
apicales bilaterales condicionando el signo del "NOTCH" o muesca esternal profunda (flecha)
pOr la Importante pérdida de volumen.

2016 2016

2027

- TN
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setraccion tragueal hacia el lado derecho
(circulo y flechas amarillas) junto con  septos
interlobulillares engrosados. Bronquiectasias
de traccion y enfisema paracicatricial.

A este patron se le anaden zonas
pseudoconsolidativas por engrosamiento de
a pleura visceral a nivel peritéerico vy
peribroncovascular (flechas blancas).

MersHoR Meodyr oarcheado de predomng
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CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA

Varon. 63 anos. Acude a urgencias con sensacion de ' :‘*,j”.,, RO
taquicardia, disnea y astenia. Menor tolerancia al i sl el
ejercicio desde hace 1 mes. Radiologia de guardia + Dotp s o s s
realiza Angio-TC para descartar TEP ,\:,ﬁ”,.uj.:u
Historia asistencial: Tx. M.O en 1994, corscldiconss pubncoRsodees. |

* Asenol O0 pand de absa
* Auserd 3 O2 SaDaTYeN D afred

Casquetes pleurapicales, sustitucion del parénguima de los LS por gran cantidad de bronquiectasias vy
oronquielectasias varicosas desde el centro a la periferia que conllevan elevacion de estructuras
proncopulmonares (flechas rojas), reticulacion tosca pericisural. Llamativo respeto de ampbos LI. La impresion

diagndstica inicial fue de una neumopatia intersticial con caracteristicas alternativas al patron FPI con FEPP
como primera posibilidad diagnostica. Se incluyd como diagndstico diferencial: sarcoidosis en estadio [V y
COMO menos  probable una neumonitis  por hipersensibilidad  fibrotica, silicosis o TBC.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

* La fibrosis es el denominador final comun de muchas neumopatias intersticiales vy

conforme ésta domine el patron mas dificil resulta para el radidlogo llegar con certeza
a una unica entidad.

* Ante el hallazgo de una enfermedad Intersticial difusa, nuestro primer paso en el
algoritmo diagndstico es descartar que nos encontremos ante un patron de
neumonia intersticial usual (NIU), ya gque la fibrosis pulmonar idiopatica (FPl) es la
enfermedad intersticial mas frecuente, con posibilidad de tratamiento farmacologico.

- FEPP
DISTRIBUCION PREDOMINIO  BASAL Y SUBPLEURAL PREDOMINO MEDIO-APICAL Y AFECTACION SUBPLEURAL
DISTRIBUCION HETEROGENEA. SIEMPRE PRESENTE.
DISTRIBUCION SUBPLEURAL, CENTRAL Y
PERIBRONCOVASCULAR

HAL | AZGOS PANAL DE ABEJA SIN NECESIDAD DE AUSENCIA DE PANAL DE ABEJA.
BRONQUIECTASIAS DE TRACCION pPATRON RETICULAR CON BRONQUIECTASIAS Y

ASOCIADAS. BRONQUIELECTASIAS ~ DE  TRACCION.  (TIPICAMENTE
CUBIERTAS POR  “CASQUETES" DE ENGROSAMIENTO
PLEURAL).

* Segun los criterios diagnosticos actuales, la FEPP se corresponderia a un patron
alternativo de NIU. Su particular respeto de los |0bulos inferiores estrecha nuestro
diagnostico diferencial a aquellas entidades fibrosantes de predominio medial-apical;

NEUMONITIS POR
HIPERSENSIBILIDAD

SARCOIDOSIS IV

DISFUNCION CRONICA DEL “NFERMEDAD INJERTO CONTRA
INJERTO HUESPED CRONICA

SILICOSIS 1BC




Adenopatias hiliares bilaterales

* Engrosamiento interlobulillar nodular =
Nodulos irregulares perilinfaticos

* Panalizacion peritérica de predominio
suppleural.

* Bronquiectasias de traccion  que

asocian atrapamiento agéreo.
* Opacidades en vidrio deslustrado.

* Antecedente de exposicion a antigenos.

e Patron Tibrotico puede tener una
distribucion aleatoria 0 medio-superior
y cierta afectacion de las bases

* Las bronqguiectasias y la panalizacion
No suelen ser predominantes.

* 5ignos de afectacion de via aérea
pequena:  opacidades en  vidrio
deslustrado/nodulillos centrilobulillares/
patron de las tres densidades.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

DISFUNCION CRONICA DEL INJERTO

La disfuncion  cronica  del injerto
(CLAD) se manifiesta en forma de;

* Bronquiolitis obliterante:  patron de

perfusion  en  mosaico intercalando
areas de menor y areas de mayor
atenuacion.

Sindrome restrictivo del aloinjerto: es Ia
forma de fibroelastosis pleuropulmonar
desencadenada por el rechazo al
injerto.

ENFERMEDAD INJERTO CONTRA HUESPED CRONICA

La EICH cronica es la entermedad mas
comun a largo plazo manifestandose
en el pulmon en forma de:

Bronquiolitis  obliterante: patron  de
perfusion en mosaico con areas de
disminucion  de  la  atenuacion
intercaladas con otras areas con
aumento.

Neumonia organizada: consolidacion
con distribucion perilobulillar alargada y
con signo del halo invertido.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

SILICOSIS PULMONAR

* Pequenos nodulos  pulmonares  de
distribucion perilinfatica gue pueden
estar calcificados

 (Consolidaciones  parcheadas  con
margenes mal limitados.

* Grandes conglomerados adenopaticos
hiliares/mediastinicas con calcificacion
en cascara de huevo.

TUBERCULOSIS
(secuelas post-1BC)

Ademas de los casquetes Tibroticos

apicales:

* Atelectasias cicatriciales que pueden
afectar a los segmentos superiores de
los |obulos inferiores.

* (onsolidaciones  parcheadas  gue
tienden a la cavitacion.

* Fibrosis pleural (fibrotorax) homogénea
gue suele presentar calcificaciones.




CONCLUSIONES

* La FEPP es una enfermedad intersticial rara cuyo diagnostico ha
ido en aumento desde su Inclusion en 2013 por la American
Thoracic Society

* Aungue existe mucho desconocimiento sobre su fisiopatologia vy
etiologia uno de los factores de riesgo mas importantes
asociados es el  trasplante  alogénico de  células
nematopoyéticas

* Radiologicamente se  manifiesta como una enfermedad
fibroretractil de caracteristico predominio apical, con pérdida de
volumen, con focos de fibrosis subpleural y sustitucion
parenquimatosa por bronquiectasias

* ol diagnostico diferencial debe realizarse con aquellas
enfermedades Tibrosantes de predominio medio-pasal,

* £l diagnostico diferencial de las entidades intersticiales es en la
mayoria de los casos dificil, por ende, el diagnostico debe
realizarse por un comite multidisciplinar en el cual el radidlogo
tiene un papel ftundamental.
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