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Neumonías Intersticiales 
idiopáticas / FPI

Grupo de enfermedades del parenquima pulmonar, sin etiología
conocida, que comparten muchas características pero que son lo 
suficientemente diferentes para que las separemos como distintas
enfermedades:

- NIU, la más común (50-60%).

- No NIU (NINE, Bronquiolitis-intersticial respiratoria, Neumonia
intersticial descamativa, Neumonia organizada criptogenética, 
Neumonia intersticial aguda, Neumonia intersticial linfoide, 
Fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica)

Excluir: enfermades del colágeno, neumonitis por hipersensibilidad, 
toxicidad farmacológica, enfermedades profesionales.
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භSíndrome clínico asociado a NIU. Todas las FPI tienen histologia NIU 
pero no todas las NIU son FPI.

භ60 / 1.000.000 casos/hab. Hombres >50 años, fumadores, >6meses 
de disnea y tos no productiva, crepitantes en auscultacion, patrón
restrictivo en espirometria.

භEsperanza de vida 2,5-3,5 años.

භ20% de los casos son familiares (gen Muc5B, acortamiento de 
telomerasas). 

භFactores de riesgo - reflujo gastroesofagico, infecciones viricas
cronicas (EBV, VHC).
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�63 pacientes diagnosticados de FPI tratados con fármacos anti-
fibróticos desde noviembre del 2014 hasta la actualidad.

�3 Pacientes derivados de otros centros y sin pruebas radiológicas 
previas fueron excluidos, quedando una población de 60 pacientes.

�40 Hombres (67%), 20 mujeres (33%)

�Reclasificamos todas las TC diagnósticas de estos pacientes aplicando
los nuevos critérios ATS para FPI buscando:

�Cambios en su diagnóstico radiológico

�Potencial impacto en su manejo clínico-terapéutico
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�La aplicación de los nuevos criterios ATS/ERS no supondría un cambio 
relevante en el manejo clínico de los pacientes hasta su diagnostico, 
pero si tendría implicaciones en su tratamiento:

1.Mayor impacto si  se prescindiese de la biopsia en pacientes con 
ΗWƌŽďĂďůĞ�E/h͞�ĐŽŵŽ�ƉƌŽƉƵƐŽ�ůĂ�ƐŽĐŝĞĚĂĚ�Fleischner. 

2.WĂĐŝĞŶƚĞƐ�ΗŶŽ�E/h͞�que pasarían a ΗŝŶĚĞƚĞƌŵŝŶĂĚŽ�ƉĂƌĂ�E/h͞�
tienen más posibilidades de ser tratados con anti-fibróticos.

3.>Ă�ŚŝƐƚŽůŽŐşĂ�͞ŵĂŶĚĂ͟�ƉĞƌŽ�ůĂ�ƌĂĚŝŽůŽŐşĂ�ŐĂŶĂ�ƉƌŽƚĂŐŽŶŝƐŵŽ͘
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1.Mayor impacto si  se prescindiese de la biopsia en pacientes 
ĐŽŶ�ΗWƌŽďĂďůĞ�E/h͞�ĐŽŵŽ�ƉƌŽƉƵƐŽ�ůĂ�ƐŽĐŝĞĚĂĚ�Fleischner. 

BIOPSIA



2. WĂĐŝĞŶƚĞƐ�͞ŶŽ�E/h͟�ƋƵĞ�ƉĂƐĂƌşĂŶ�Ă�͞ŝŶĚĞƚĞƌŵŝŶĂĚŽƐ�ƉĂƌĂ�E/h͟�
tendrían más posibilidades de ser tratados con anti-fibróticos.
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3.>Ă�ŚŝƐƚŽůŽŐşĂ�͞ŵĂŶĚĂ͟�ƉĞƌŽ�ůĂ�ƌĂĚŝŽůŽŐşĂ�ŐĂŶĂ�ƉƌŽƚĂŐŽŶŝƐŵŽ͘



�Prescindir de la biopsia

�Cuantificar vidrio esmerilado/fibrosis con fines de diagnóstico
diferencial y pronóstico

�Patrones histológicos comparados por IA (BAL, SLB, criobiopsia, TBB)

�Marcadores genéticos/serológicos.
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