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OBJETIVO DOCENTE

« Dar a conocer las principales novedades acerca de
la neumonitis por hipersensibilidad (NH).

» Mostrar los hallazgos por imagen mas caracteristicos
de esta entidad.

« Destacar la importancia de un abordaje
multidisciplinar en el proceso diagnostico de la NH.
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REVISION DEL TEMA

DEFINICION

* La NH es una enfermedad inflamatoria / fibrosante
inmunomediada que se manifiesta como una
enfermedad pulmonar intersticial afectando al
parénquima pulmonar y a la via aérea pequena en
aquellos individuos susceptibles, después de una
exposicion a un agente externo desencadenante (sea o
no identificado).

* No obstante, hasta la fecha se evidencid una falta de
consenso acerca de la definicion, criterios diagnosticos
y pasos a seguir ante una sospecha de NH.

« Por este motivo, resulta dificil establecer un
diagnostico de certeza de NH vy dificulta la investigacion
cientifica al no existir unos criterios establecidos a partir
de los cuales formular hipoétesis.
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CONOCIMIENTO HISTORICO DE LA NH

Clasicamente esta entidad se conocia como alveolitis
alergica extrinseca y se subdividia en aguda, subaguda
y cronica.

No obstante, los criterios para clasificarla en una de
estas categorias no estaban bien definidos y tampoco
se correlacionaban adecuadamente con el curso
evolutivo y pronostico de los pacientes, por lo cual se
desestimo su uso.
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CONOCIMIENTO ACTUAL DE LA NH

Las guias de practica clinica de 2020 propuestas por la
American Thoracic Society (ATS), la Japanese
Respiratory Society (JRS), la Asociacion
Latinoamericana del Tdorax (ALAT) y expertos Europeos
y Australianos en NH indican:

Clasificar la neumonitis por hipersensibilidad en dos
fenotipos clinicos: y NH no fibrosante.

En ambas categorias sugieren:

- Anamnesis completa para identificar agentes externos.
- Determinar la IgG sérica para dichos agentes.

- Obtener un lavado broncoalveolar (BAL) para analisis
de linfocitos.

- Biopsias pulmonares transbronquiales o criobiopsia
para analisis anatomopatologico.

- Como ultimo recurso, la biopsia pulmonar quirurgica.




Méla

» Ha m

Esta guia de practica clinica va dirigida a neumologos,
radidlogos y patdlogos especialistas en enfermedades
pulmonares intersticiales.

Tiene como finalidad proporcionar herramientas a los
facultativos para detectar la enfermedad en estadios
precoces e identificar los agentes externos implicados
para cambiar el curso evolutivo de la NH y mejorar la
calidad de vida y supervivencia global de los pacientes.
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PATOGENIA

Aunque en la actualidad no se conoce con exactitud, se
sospecha que existe una predisposicion geneética que
entra en sinergia con la exposicion ambiental que
condiciona que unos individuos sean mas susceptibles
que otros a desarrollar una NH.

Muchos agentes externos (ambientales y ocupacionales)
se han relacionado con la NH, no obstante, hasta en un
60% de los casos no se identifica el mismo.

La variabilidad genética es un factor clave en Ia
predisposicidon a la enfermedad. Los polimorfismos en el
CMH tipo Il, las proteinas transportadoras y los
proteosomas se han visto implicados en su patogenia.
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EPIDEMIOLOGIA

La prevalencia varia segun las regiones (clima,
exposicion ocupacional y ambiental).

Aunque su incidencia real podria estar infraestimada, se

calcula que actualmente es de entre

Suele afectar a individuos de edad avanzada (quinta o
sexta década de la vida).

SINTOMAS

- Malestar general - Disnea - Tos seca
- Febricula - Pérdida de peso - Dolor toracico

FACTORES DE MAL PRONOSTICO

- Patron fibrosante - Tabaquismo
- Baja CV - Exposicion reiterada al antigeno
- Ausencia de linfocitosis en el BAL
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PROTOCOLO DE ESTUDIO POR IMAGEN

Se recomienda realizar un estudio volumeétrico toracico
con algoritmos de alta resolucion con adquisicion en:

- Inspiracion profunda.

- Espiracion prolongada.

Los hallazgos visibles en las pruebas de imagen
dependen de la fase evolutiva en la que se encuentre la
enfermedad.
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HALLAZGOS POR IMAGEN NH NO FIBROSANTE

Se clasifica en , compatible e indeterminada.

Se define como TIPICO un patréon altamente sugestivo de
NH que requiere:

- Al menos un hallazgo indicativo de infiltracion
parenquimatosa, los cuales son:

« Areas en vidrio deslustrado.
 Patron en mosaico.

* Nédulos centrilobulillares mal definidos.
 Atrapamiento aéreo (TC en espiracion).

« Craneocaudal: de forma difusa (con o sin respeto
basal).
 Axial: de forma difusa.
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Se establece como COMPATIBLE con NH aquellos
patrones que no son especificos para esta entidad
pero que han sido descritos en dicho contexto:

- Hallazgos parenquimatosos:

« Areas en vidrio deslustrado uniformes o sutiles.
« Areas consolidativas.
* Quistes pulmonares.

* Craneocaudal: variante con afectacidn
preferentemente en bases pulmonares.

* Axial: variante peribroncovascular.

Se define como INDETERMINADA para NH cuando
no cumple los criterios mencionados anteriormente.
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Figura 1. Afectacion difusa bilateral con opacidades en vidrio
deslustrado y reticulacion peribroncovascular que tiende a la
formacion de ndédulos centrilobulillares mal definidos con cierto
predominio en campos superiores, sin asociar distorsion
arquitectural ni bronquiectasia de traccion. Hallazgos
sugestivos de NH no fibrosante. Patron TiPICO.
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Figura 2. Patron intersticial bilateral, con afectacion reticular
fina de predominio en campos medios-superiores. Extenso
patrén en mosaico difuso que predomina en Iobulos inferiores
con extensas areas de atrapamiento aéreo y vidrio
deslustrado. Estos hallazgos sugieren NH no fibrosante.
Patrén TiPICO.
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Figura 3. Se aprecia patron en mosaico que afecta de forma
difusa a ambos parénquimas pulmonares y asocia nodulillos
centrilobulillares mal definidos, que son mas evidentes a nivel
de ambos I6bulos superiores. No se aprecian datos de
distorsion arquitectural ni fibrosis. Hallazgos sugestivos de NH
no fibrosante. Patron TiPICO.
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Figura 4. Opacidades en vidrio deslustrado que afectan de
manera difusa a los parénquimas pulmonares con mayor
componente consolidativo en piramides basales, mostrando
distribucion preferencial peribroncovascular junto a areas de
atrapamiento aéreo parcheadas. Hallazgos sugestivos de NH
no fibrosante. Patron COMPATIBLE.
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Figura 5. Se identifican nodulillos centrilobulillares mal
definidos con tendencia a la confluencia, areas en vidrio
deslustrado con distribucion difusa (craneocaudal) y patron de
atenuacion en mosaico. Hallazgos sugestivos de NH no
fibrosante. Patron TIPICO.
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HALLAZGOS POR IMAGEN NH FIBROSANTE

Se clasifica en , compatible e indeterminada.

Se define como TIPICO un patrén altamente sugestivo de
NH que requiere:

- Hallazgos sugestivos de fibrosis pulmonar

* Lineas reticulares gruesas con distorsion pulmonar.

 Las bronquiectasias de traccion y la panalizacién no
deben ser el hallazgo dominante.

 Aleatoria tanto axial como craneocaudalmente.
* Predominio en campos pulmonares medios.
* Respeto relativo de las bases pulmonares.

« Nodulos centrilobulillares mal definidos o areas en
vidrio deslustrado.

» Patrén en mosaico.
* “Three-density pattern”.
 Signos de atrapamiento aéreo (TC en espiracion).
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Se establece como COMPATIBLE con NH aquellos
patrones de fibrosis que no son especificos para esta
entidad pero que han sido descritos en dicho contexto:

- Patrén NIU: panalizaciéon subpleural y basal con o sin
bronquiectasias.

- Extensas areas en vidrio deslustrado con fibrosis sutil.

« Axial: peribroncovascular o subpleural.
» Craneocaudal: predominio en I6bulos superiores.

- Hallazgos indicativos de enfermedad de la via aérea
pequena:

« Noédulos centrilobulillares mal definidos o areas en
vidrio deslustrado.

« Patrén en mosaico.
* “Three-density pattern”.
 Signos de atrapamiento aéreo (TC en espiracion).

Se define como INDETERMINADA para NH cuando no
cumple los criterios mencionados anteriormente.
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Figura 6. Patron reticular que afecta tanto a LLSS como a LLII. En
LLII predomina una afectacion en vidrio deslustrado acompafnada
de signos de fibrosis (bronquiectasias y bronquiolectasias de
traccion y distorsion arquitectural, que también estan muy patentes
en campos superiores). Area de panalizacion en segmento
anterior de LSI. Existen quistes intraparenquimatosos no
subpleurales en bases pulmonares y también algunos en LLSS.
Areas de atrapamiento aéreo en LM vy lingula. Hallazgos
sugestivos de NH fibrosante. Patron COMPATIBLE.
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Figura 7. Patron parenquimatoso pulmonar acorde con
neumopatia intersticial con signos de fibrosis, de distribucién
bilateral y difusa, relativamente simétrica, caracterizado por
reticulacion tosca, bronquiectasias y bronquiolectasias de
traccion y areas de panalizacion. Se afiade una agrupacion de
quistes de paredes finas en LID y otro aislado en LII, ademas de
patron de atenuacion en mosaico con gran profusion de areas
de atrapamiento aéreo. Hallazgos sugestivos de NH fibrosante.
Patron COMPATIBLE.
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Figura 8. Patron intersticial que fundamentalmente afecta a
las regiones anteriores de ambos I6bulos superiores, a los
campos medios y en menor medida también presenta
reticulacion en las regiones basales posteriores. Asocia
bronquiectasias y bronquiolectasias de traccion en los
campos medios, lobulos superiores y también en las bases
pulmonares. Existen también areas de atrapamiento aéreo.
Hallazgos sugestivos de NH fibrosante. Patron TiPICO.
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Figura 9. Asimetria en el tamafo de ambos hemitorax por
lesiones fibrocicatriciales en lingula y LIl. Patron intersticial
reticular desde los Iobulos superiores, con afectacion mas
marcada del LSD donde se objetivan bronquiectasias y
bronquiolectasias de traccion junto a areas de reticulo grueso y
vidrio deslustrado. Se aprecian numerosas areas de
atrapamiento aéreo. Hallazgos sugestivos de NH fibrosante.
Patrén TIPICO.
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IMPORTANCIA DEL COMITE MULTIDISCIPLINAR

El comité multidisciplinar formado por neumaodlogos,
radiologos y patologos se reune para exponer los
siguientes items:

- Identificacion o no del antigeno desencadenante.
- Resultado del test IgG.
- Presencia o ausencia de linfocitosis en el BAL.

- Hallazgos por imagen (tipica, compatible o
indeterminada) para la forma fibrosante y la no
fibrosante.

- Hallazgos anatomopatoldgicos (tipica, compatible o
indeterminada) para la forma fibrosante y la no
fibrosante.
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APROXIMACION DIAGNOSTICA

Una vez evaluados los resultados en profundidad, se
determina si encaja en un patron de NH fibrosante o no
fibrosante.

A continuacion, se estima la probabilidad diagnodstica
mediante las siguientes categorias:

- Diagnostico definitivo.

- Alta probabilidad diagnostica.

- Moderada probabilidad diagnostica.
- Baja probabilidad diagnostica.

- Diagnostico no excluible.
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IMPLICACIONES TERAPEUTICAS

La presencia de hallazgos radioldgicos o
anatomopatologicos sugestivos de fibrosis es el principal
factor determinante para el prondstico del paciente.

Las publicaciones cientificas sostienen que la forma
fibrosante tiene peor prondstico.

La utilidad de clasificar la NH en fibrosante o no, radica
en que el arsenal terapeutico de ambas es distinto y si se
aplica el tratamiento idoneo en cada una de ellas se
consigue una mejor supervivencia global y calidad de vida
de los pacientes, lograndose en algunos casos detener el
curso evolutivo natural de la enfermedad.
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CONCLUSIONES

* La neumonitis por hipersensibilidad es una entidad
compleja, donde intervienen muchos factores, algunos de
ellos incluso por descubrir, lo que dificulta llegar al
diagnostico de certeza.

« La neumonitis por hipersensibilidad (NH) debe ser
incluida en el diagnéstico diferencial de aquellos
pacientes con una enfermedad pulmonar intersticial de
nueva aparicion.

 La guia de practica clinica pretende establecer unas
directrices comunes para orientar la actuacion de los
facultativos especializados en NH.

« La actual clasificacion de la NH en fibrosante y no
fibrosante tiene implicaciones terapéuticas y pronodsticas
para los pacientes.

- El abordaje de la NH requiere de un comité
multidisciplinar en el cual intervienen patologos,
radidlogos y neumologos especialistas en la materia.
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