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Objetivo docente

1. Describir los hallazgos radiologicos tipicos de la fibrosis
pulmonar idiopatica

2. Definir sus criterios diagnosticos segun las guias actuales,
donde los hallazgos radiologicos adquieren mas relevancia en el
manejo posterior del paciente que en guias precedentes.

3. Revision de otras enfermedades pulmonares intersticiales
difusas a tener en cuenta en su diagnostico diferencial.
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RESUMEN

La enfermedad pulmonar intersticial difusa consiste en un
extenso grupo de patologias que se caracterizan por afectar al
intersticio pulmonar. Presentan etiologia, fisiopatologia vy
evolucion muy diferentes, siendo su diagnostico definitivo en |a
mayoria de los casos basado en un abordaje multidisciplinar.

De mas a menos frecuente, las neumonias intersticiales
idiopaticas son las siguientes:

- Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)

- Neumonia intersticial no especifica (NINE)
- Neumonia organizada criptogénica (NOC)
- Neumonia intersticial aguda (NIA)

- Bronquiolitis respiratoria (BR-EPI)

- Neumonia intersticial descamativa (NID)

- Neumonia intersticial linfoide (NIL)

De todas ellas cobra una especial significacion la fibrosis
pulmonar idiopatica por dos motivos: su pronostico ominoso vy
la aparicidon reciente de nuevos farmacos que permiten detener
SuU progresion.

En mayo del 2018, se publicd una revision de los criterios
diagnosticos de la fibrosis pulmonar idiopatica en un consenso
entre la American Thoracic Society (ATS), European Respiratory
Society (ERS), Japanese Respiratory Society (JRS) y la Latin
American Thoracic Society (ALAT). Previamente l|a sociedad
Fleischner, en 2017, también publicd una actualizacion de los
criterios diagnosticos.
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En esta revision prima el abordaje multidisciplinar y los
hallazgos radiologicos (en el contexto clinico adecuado) cobran
mayor peso que en guias clinicas previas (2011), pudiendo
incluso ser suficientes para su diagnostico.

Esto permite un diagnhostico precoz, asi como la posibilidad de
prescindir de pruebas invasivas mas agresivas, dando como
resultado final una mejora del pronostico del paciente.

- DEFINICION -

La FPI es la neumonia intersticial idiopatica asociada al patron
histologico de Neumonia Intersticial Usual (NIU), que se
caracteriza por presentar lesiones fibrosas en distintos grados
de evolucion temporal.

Puede NIU puede asociarse a otras causas como enfermedades
colagenas, asbestosis, toxicidad por farmacos, radiacion... La
idiopatica es la mas frecuente (70%), denominandose en ese
caso FPI.

- PRESENTACION CLINICA -

El paciente tipico es:

- Varon mayor de 60 anos

- Antecedentes de tabaquismo

- Comienzo insidioso de tos y/o disnea.
- Duracién de sintomas >3 meses

- Crepitantes bibasales inspiratorios .

La presentacion como exacerbacion aguda es extremadamente
infrecuente.

L

i e % -




seram Belftesn

Nacion‘aL" |

M

- MANIFESTACIONES EN LA TCAR -

El diagnostico de FPlI es multidisciplinar, de ahi que sea
imprescindible el uso de un lenguaje comun que facilite la
compresion entre los distintos especialistas que intervendran en
el manejo del paciente.

Una vez que la FPIl es considerada en el diagnostico diferencial, el
radidlogo debe de indicar si el patron radiolégico es compatible
con NIU y con qué nivel de confianza. Para ello, en un primer
momento es imprescindible protocolizar el estudio de manera
adecuada para el estudio de ésta entidad y sus posibles
diagnhosticos diferenciales.

1. Protocolo de TCAR:

- Cortes finos < 2 mm y con reconstruccion de alta resolucion

- Inspiracion completa

Adquisicion volumetrica mejor que cortes no contiguos

- Cortes en espiracion con dosis menores que los cortes
inspiratorios (para identificar atrapamiento aéreo que
orientaria a diagnosticos alternativos como neumonia por
hipersensibilidad cronica o enfermedad del tejido conectivo)

- Cortes en prono pueden ser utiles.
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2. Definicion y caracterizacion de principales
hallazgos

Patron en panal

Lesiones quisticas subpleurales de pared engrosada y de medidas

aproximadas entre 3-5mm que se agrupan en varias capas contiguas.
(Fig 1, imagen A flecha naranja)

También se considera panal de abeja una unica fila de dos o tres

quistes contiguos y localizacion subpleural (Fig 1, imagen A flecha
amarilla)

Importante realizar reconstrucciones multiplanares para su
diagnostico diferencial con bronquiectasias.

Patron reticular

Opacidades lineales de trayecto irregular que combina lineas gruesas
con otras mas finas. (Fig. 1, imagen B)

Bronquiectasias y bronquioloectasias por traccion

Dilatacion irregular de bronquios y bronquiolos causados por fibrosis
retractil del parénquima pulmonar adyacente. Presentan una
apariencia tipicamente varicosa e irregular y presentan predominio

periférico, al contrario que en la NINE que son mas centrales. (Figura
1, imagen C)

Aumento de atenuacion en vidrio deslustrado

Aumento de atenuacion que no borra las estructuras vasculares
subyacentes. No es un hallazgo tipico de la NIU aunque puede verse
siempre y cuando no sea el hallazgo principal. (figura 1, imagen D)

Otros

Adenopatias mediastinicas y granulomas calcificados.
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Figura 1. Hallazgos patologicos tipicos asociados a NIU

A) Patron en panal B) Opacidades reticulares C) Bronquiectasias
varicosas D) Opacidad en vidrio deslustrado

Todos estos hallazgos predominan en regiones periféricas, en

localizacion subpleural y de predominio en bases, conservandose un
gradiente craneo-caudal.

3. Patrones radiologicos

Las ultimas guias recomiendan usar cuatro categorias en funcion de
la consistencia y probabilidad de que los hallazgos radiologicos
concuerden con patron de NIU. Estas cuatro categorias son:

1. Patron NIU

2. Patron de posible NIU
3. Patron indeterminado
4

. Patron consistente con un diagnostico alternativo
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- PATRON NIU

El hallazgo imprescindible es la panalizacion, que debera estar
presente para poder realizar un diagnostico de NIU. La
distribucion tipica sera subpleural y de predominio basal,
aunque los LLSS pueden estar afectados levemente. En algunos

casos la distribucion craneo-caudal puede ser relativamente
uniforme.

En la mayoria de los casos es simeétrico, aunque en un 25% de
los casos puede existir asimetria entre ambos hemitorax.

Adicionalmente puede observarse:
- bronquiectasias periféricas por traccion.
- Adenopatias mediastinicas.

- Aumento de densidad en vidrio deslustrado, sin ser Ia
alteracion predominante (Figura 3)

Si se cumplen estos criterios (Figura 2), el valor predictivo
positivo sera entre un 90% y 100%. Por ello, si éste patron se
acompana de un contexto clinico adecuado, no sera necesaria la
realizacion de lavado broncoalveolar, biopsia pulmonar

quirurgica ni otro meétodo invasivo para la toma de muestra
anatomo-patologica.
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Figura 2. Patron NIU.

Ay B) Radiografia de torax postero-anterior y lateral donde se observa
afectacion reticulo-nodular intersticial de predominio basal y bilateral
sugestivo de enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID). Como
hallazgo adicional se observa cardiomegalia global con signos de

hipertension pre y postcapilar. Aumento de tamano y borramiento de
contornos hiliares en probable relacion con componente de ICC.

C y D) TC de torax en ventana pulmon axial y sagital. Se observan
opacidades reticulares (flecha naranja) de predominio periférico y en
segmentos basales, respetando un gradiente apico-caudal. Se asocia a
areas de panalizacion (circulo verde) y bronquiectasias por traccion

(flecha amarilla), sin signos de ocupacion en el momento actual. No se
identifican areas de aumento de atenuacion en vidrio deslustrado.

Estos hallazgos son compatibles con neumonia intersticial usual.
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Figura 3. Patron NIU.
TC de torax en ventana pulmon axial y coronal.

Severa afectacion del parenquima pulmonar de forma bilateral y
bastante simeétrica, con gradiente apico-basal, consistente en la
presencia de extensas areas de panalizacion (circulo verde) asociadas a
reticulacion del paréenquima (flecha amarilla), bronquiectasias de

traccion y a un patron en "vidrio deslustrado"” (Flecha naranja) de
predominio periferico.

Estos hallazgos son compatibles con una neumonia intersticial usual.
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- POSIBLE PATRON NIU

Se considerara posible patron NIU aquellos pacientes que, en un
contexto clinico adecuado, presente:

Opacidades reticulares de predominio basal y subpleural con
bronquiectasias periféricas por traccion sin evidenciarse
panalizacion.

No otros hallazgos que sugieran diagnostico alternativo

Al igual que en el patron NIU, |la opacidad en “vidrio
deslustrado” puede estar presente pero no sera el hallazgo
dominante.

Figura 4. Patron radiologico de posible NIU.

A) Radiografia de torax postero-anterior en la que se observa un
patron reticular bilateral de predomino en campos pulmonares
bilaterales y de distribucion simetrica.

B) TC de torax axial en ventana pulmon donde se observan
opacidades reticulares bibasales (flecha naranja) y periféricas
asociadas a bronquiectasias por traccion (flechas amarillas). No se
evidencian areas de panalizacion ni aumento de densidad en vidrio
deslustrado.

Estos hallazgos son compatibles con patron de posible NIU
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- PATRON INDETERMINADO

Se considerara patron indeterminado los TCAR en los que:

Se observe fibrosis pero no cumpla los criterios de patron NIU o
posible patron NIU y no sugiera otro diagnostico alternativo

Se asociara en un 30% a hallazgos histopatologicos de NIU.

- DIAGNOSTICO ALTERNATIVO

Casos en los que se evidencia fibrosis pulmonar pero existen
otros hallazgos adicionales que sugieran un diagnostico
alternativo.

En estos casos el diagndstico  diferencial  sera
fundamentalmente:

NINE: Se explicara en apartados posterioes

- Neumonitis por hipersensibilidad

Lla NH en su estadio cronico causa hallazgos que pueden

parecerse a la FPI.

Se caracteriza por fibrosis, opacidades reticulares y areas
parcheadas bilaterales en vidrio deslustrado, asi como pequenos
nodulos mal definidos y areas de atenuacion reducida debidas a

perfusion en mosaico y atrapamiento aéreo.

A diferencia de la FPI:

* La fibrosis suele presentar una distribucion parcheada
o bilateral, mientras que la FPI es subpleural

* El panal de abeja no es frecuente y en el caso de que
esté frecuente, se observara fundamentalmente en
LLSS, parcheado o tanto peribroncovascular como
subpleural.
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- Sarcoidosis

La sarcoidosis en estadios avanzados puede causar fibrosis,
diferenciandose de la FPI en los siguientes hallazgos:

e Predominio en LLSS

* La fibrosis suele ser en forma de masas de tejido
fibrosos de distribucion peribroncovascular

* El panal de abeja es raro y en el caso de que ocurra,
afectara fundamentalmente a zonas superiores y
medias.
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- DIAGNOSTICOS DE FPI -

Varon de 60 anos con
antecedentes de

CONTEXTO CLINICO ta';’nas?;*i‘:;:dve ic;?ie/gzo
COMPATIBLE CON FP] y

disnea durante > 3
meses. Crepitantes

bibasales.
TCAR
- POSIBLE NIU
PATRON NIU - INDETERMINADO
- DCO ALTERNATIVO
DIAGNOSTICO NECESIDAD DE

ANATOMIA

COMPATIBLE CON FP] PATOLOGICA (AP)

Figura 5. Algoritmo diagnostico FPI



Las nuevas guias recomiendan:

- Ante paciente con contexto clinico compatible con FPIl y con
patron NIU en el TCAR no realizar ningun procedimiento
invasivo (Recomendacion con alto grado de evidencia)

- Ante paciente con contexto clinico compatible con FPl y con
TCAR de probable NIU, patron indeterminado o diagnhostico

alternativo, realizar un lavado bronquiolo alveolar o biopsia
quirurgica (recomendacion con bajo grado de evidencia). En
este caso, el panel de expertos no se posiciona ante la
realizacion o no de biopsia pulmonar transbronquial o
criobiopsia.

En este ultimo caso habra que valorar la posibilidad de FPl en
funcion de los hallazgos de la TCAR y la anatomia patologica:

AP
UCO

INDETERMI-
ALTERNA

1IVO

P FPI No FPI
POSIBLE NIU F P F P robable FP| No FP|
INDETERMI- | indetermin-
- M Mronanie =y NOFpl
S(‘ NADO ado
— DIAGNOS
o
No FPI NO FPI

ALTERNA.
VO

Figura 6. Algoritmo diagnostico de FPIl en funcion de hallazgos
conjuntos de TCAR y AP
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- OTRAS NII-

A continuacion se expondran las otras neumonias intersticiales

idiopaticas, basandonos en los principales
radiologicos que las diferenciaran de la NIU.

Neumonia intersticial no especifica (NINE)
Neumonia organizada criptogénica (NOC)
Neumonia intersticial aguda (NIA)
Neumonia intersticial descamativa (NID)
Bronquiolitis respiratoria (BR-EPI)

Neumonia intersticial linfoide (NIL)

hallazgos
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- NEUMONIA INTERSTICIAL NO ESPECIFICA:

GENERALI-

DADES eMenos frecuente que la NIU

e|diopatica

eColagenosis

eNeumonitis por hipersensibilidad
GAYURYAN eFarmacologica

e|nfeccion

e[nmunodeficiencia

eSindrome antisintetasa

CLINICA e Similar a FPI

eLesiones parcheadas en vidrio deslustrado de
localizacion subpleural

IMAGEN eSuele respetar la region subpleural inmediata
ePredominio en LLI|
eOtros hallazgos: reticulacidn, consolidacion...

2 /ellll@le]\ | eBuena respuesta a esteroides
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Figura 7. TC de torax en paciente con sindrome antisintetasa para
descartar patologia intersticial

En parenquima pulmar se observan opacidades en vidrio

deslustrado en el segmento superior del LIl (A), en el segmento
posterior del LSD (B)y LM (C).
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- NEUMONIA ORGANIZADA:

e|diopatica (Neumonia organizada criptogénica)
CAUSAS eOtras menos frecuentes: Infeccion pulmonar,

obstruccion bronquial, farmacos, colagenosis, post-
actinica...

* Tos no prodcutiva, febricula, MEG y disnea de meses

CLINICA =
de evolucion.

eConsolidacion parcheada (80%) u opacidades en
vidrio deslustrado (60%) bilaterales y migratorias de
predominio en segmentos basales y de localizacion
periférica o peribronquial.

IMAGEN ePueden observarse nddulos centrilobulillares
asociados (30-50%)

*Signo del halo invertido: opacidad central en vidrio
deslustrado rodeada por un area de consolidacion
periférica con forma de semiluna o anillo.

= /0lll @6l eBuena respuesta a esteroides
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Figura 8. TC de torax de control de paciente intervenida por cancer
de mama derecha.

A)Cambios post-actinicos con opacidades reticulares y vidrio
deslustrado, asi como pérdida de volumen en relacion con cambios
fibrosos .

By C) Signo del halo invertido (circulos) fuera del campo de
radioterapia (en LMy LID) compatible con neumonia organizada.
Son opacidades centrales en vidrio deslustrado rodeados por
consolidacion periférica anular.
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- NEUMONIA INTERSTICIAL AGUDA:

eSe asocia a patron histologico de lesion alveolar
difusa (LAD), indistinguible del sindrome de distrés

e =\ =2:00F  respiratorio agudo
DADES e Pacientes previamente sanos.

e \edia de edad: 50 anos
ePresentacion aguda

CAUSAS eDesconocidas

e Prodromos con sintomas de infeccion viral de vias
respiratoria superiores frecuente.

*Necesidad de asistencia ventilatoria mecanica
frecuente

CLINICA

e|nicial: opacidades parcheadas bilaterales en vidrio

deslustrado de distribucion difusa o parcheado
(similar a SDRA)

eMas grave en segmentos declives

eTardia: distorsion arquitectural, bronquiectasias de
traccion y panalizacion.

IMAGEN

2oLt @lel | eMal prondstico
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Figura 9: NIA

A) Rx de torax AP en el que se evidencian opacidades alveolares de
distribucion difusa y bilateral, aunque de predominio derecho.

B) TC de torax en ventana pulmon. Paréngquima pulmonar con
multiples opacidades parenquimatosas en vidrio deslustrado
bilaterales asociadas a nodulos pequenos, bilaterales y difusos, sin
claro predominio zonal.

Cy D) TC de torax ante empeoramiento clinico de la paciente, 48h
posterior al TC de la imagen B. Se evidencia un empeoramiento de
los hallazgos intrapulmonares, observandose mayor opacidades en
vidrio deslustrado asi como mayor numero de nodulos pulmonares
bilaterales.

La paciente fallecio finalmente dias posteriormente a la realizacion
de dicho TC.

‘)



- NEUMONIA INTERSTICIAL DESCAMATIVA
BRONQUIOLITIS RESPIRATORIA:

e[ as dos son distintos grado de afectacion pulmonar
por fendmenos inflamatorios secundarios a una
sustancia toxica inhalada, generalmente el tabaco.

e Ambas consisten en la presencia de macrofagos
ocupando los alveolos, leve inflamacion alveolar y
minima fibrosis.

e[ a bronquiolitis respiratoria es el hallazgo
histologico y se denominara bronquiolitis
respiratoria — enfermedad pulmonar intersticial
cuando produzca sintomas respiratorios.

*90% relacionada con el tabaco

*Disnea Progresiva y tos seca

* NID:

- Opacidades en “vidrio deslustrado” de
distribucion difusa o parcheada.

- LLI
- Escasa fibrosis
- Frecuente enfisema /quistes pulmonares

eBronquiolitis respiratoria
- Nodulillos de distribucion centrilobulillar en
vidrio deslustrado

- LLSS
- Engrosamiento pared bronquial

eBuen pronodstico con abandono de habito tabaquico
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Figura 10. NID

Opacidades en vidrio deslustrado de distribucion parcheada
bilateral que afectan en mayor grado a los campos medios y

superiores.
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Figura 11. NID

I'C de torax coronal en ventana pulmon donde se observa
aumento de atenuacion en vidrio deslustrado de

distribucion difusa y predominio periférico.
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- NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOIDE:

ClEy =t E o50 anos
DADES eFrecuente en ninos con SIDA

e|diopatica
eEnfermedades colagenas

eDesordenes inmunologicos: tiroiditis Hashimoto,
CAUSAS miastenia gravis, anemia perniciosa...

e|nfecciones
e|nmunodeficiencia
eFarmacos

CLINICA *Disnea progresiva y tos seca

e Consolidaciones difusas o areas parcheadas en
vidrio deslustrado

eNodulos centrilobulillares mal definidos

eNodulos bien definidos de pequeno tamano o
engrosamiento septal que imita la linfangitis
carcinomatosa

e Quistes de distribucion perivascular generalmente
e|magenes quisticas difusas que recuerdan al panal.

IMAGEN

EVOLUCION -Algungs buena. respuesta a esteroides, aunque 1/3
evolucionan a fibrosis pulmonar
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CONCLUSIONES

En las nuevas guias clinicas los hallazgos tomograficos
cobran una especial importancia en el diagnostico de la
fibrosis pulmonar idiopatica, donde la deteccion precoz
es determinante en el prondstico del paciente.

El radiologo debe de estar familiarizado con esta

entidad asi como con otras con las que se plantea su
diagnostico diferencial.
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