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Neumopatias intersticiales:
como llegar al diagnostico correcto

Objetivos: Revisar los hallazgos radiolégicos caracteristicos de las neumopatias
intersticiales idiopaticas y como diferenciarlas de otras entidades, teniendo en
cuenta las ultimas actualizaciones.

Introduccion:

Las enfermedades intersticiales, constituyen un grupo extenso de enfermedades
pulmonares difusas con diversos grados de inflamacion y fibrosis.

Los sintomas inespecificos, y la variedad de hallazgos radiologicos vy
anatomopatologicos pueden dificultar su diagnhostico, por lo que es necesario
tener en cuenta aspectos del paciente como la edad, el sexo, antecedentes
familiares, habito tabaquico, historia ocupacional, farmacos, radioterapia vy
enfermedades sistémicas concomitantes con el fin de excluir causas secundarias.
La presentacion clinica tipica es muy poco inespecifica, tos irritativa con disnea de
esfuerzo.

Los patrones radiologicos descritos, seran los que forman parte de las Neumonias
intersticiales idiopaticas (NIl) consideradas en la clasificacion de las IIPs de la
Sociedad Americana de Torax de la ATS/ERS (1) poniendo especial interés en los
criterios para el patron de la neumonia intersticial usual (NIU) establecidos en el
“White paper” publicado por |la Sociedad de Fleischner (2017) (2) v la guia de
diagnodstico de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) de la ATS/ERS (3).

La importancia de definir estos hallazgos, radica en el cambio en la actitud
terapeutica de la FPI, con respecto al resto de NI, por lo que cobra importancia el
trabajo multidisciplinar para su diagnostico y en la que los hallazgos radiologicos
juegan un papel fundamental pudiendo incluso evitar la biopsia pulmonar.
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Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)/
Neumopatia intersticial usual (NIU)

La fibrosis pulmonar idiopatica es una forma especifica de neumonia intersticial

progresiva fibrosante, que se caracteriza por un patron histologico de neumonia
intersticial usual.

Factores de riesgo: tabaquismo, genética

Es importante excluir causas secundarias (*), que se asocian también a un patron
histologico de NIU pero suelen tener mejor pronostico, e investigar si existen

antecedentes familiares.
Las formas familiares (variante promotora rs35705950 asociada con una mayor

expresion de MUC5B o genes asociados con el mantenimiento de los telomeros o el
metabolismo del surfactante) presentan fibrosis de evolucion mas rapida y extensa,
con peor pronostico. (4)

Presentacion clinica tipica: tos seca y disnea progresiva en un varon de 60-70 anos
con historia de tabaquismo. En exploraciones complementarias se objetivan
crepitantes tipo “velcro” junto a una espirometria con patron restrictivo, con
disminucion de volumenes pulmonares ,y DLCO (difusiéon de monodxido de carbono)

disminuida.

Hallazgos histologicos de NIU: distorsion de la arquitectura pulmonar con areas de
fibrosis heterogeneas, focos fibroblasticos , un componente inflamatorio minimo vy
zonas de panal.

Tratamiento: farmacos antifibroticos (Nintedanib)

(*)
- Enfermedades autoinmunes del tejido conectivo
(artritis reumatoide, esclerosis sistémica, polimiositis/

dermatomiositis, lupus eritematoso, enfermedad mixta
del tejido conectivo, sarcoidosis)

- Neumonitis por hipersensiblidad crénica (investigar
posible exposicion a alérgenos) .

- Historia ocupacional (exposicion a asbesto...)

- Farmacos

- Sindromes genéticos (cirrosis biliar primaria, anemia
aplasica, mielodisplasia...)



Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)/
Neumopatia intersticial usual (NIU)

Debido a su importancia, se necesita un enfoque sistematico a la hora de evaluar el TC del
torax en pacientes con sospecha de NIU. La sociedad de Fleishner y la ATS han establecido 4
categorias, permitiendo al radidlogo clasificar el patron de TC en: Patron tipico, NIU
probable, patron indeterminado para NIU y patron que sugiere diagnostico alternativo.

Patron tipico:

- Distribucion: basal (ocasionalmente difuso), subpleural y

heterogénea. Gradiente craneocaudal. NO necesita
- Panalizacion (espacios aéreos quisticos de 3-10 mm, con paredes bien > biopsia
definidas y finas, de 1-3 mm de grosor) pulmonar

- Bronquiectasias o bronquiolectasias de traccidon periféricas,
producidas por la fibrosis (marcador pronostico).

- Engrosamiento inter e interlobulillar irregular (reticulacién)

La opacidad en
vidrio deslustrado
particularmente en
areas pulmonares
no fibroticas,
sugiere
exacerbacion o
infeccion aguda.

Otros hallazgos frecuentes:

- Aumento de tamano leve de ganglios linfaticos
mediastinicos (70%)

- Pequenos focos nodulares de calcificacion en las areas de
fibrosis (calcificaciones dendriticas)

Figura 1. Patron de NIU tipico. Cortes axial y sagital de TC de torax, ventana de pulmon. Se observa
reticulacion subpleural, con engrosamiento del intersticio inter- e intralobulillar (cabeza de flecha), con
panalizacion de predominio basal y posterior (rectangulo) junto a bronquiectasias de traccion (flecha).
Presenta gradiente apicobasal y distribucion heterogénea de los hallazgos.



Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)/
Neumopatia intersticial usual (NIU)

Patron probable de NIU

Presencia de reticulacion, bronquiectasias y/o
bronquiolectasias de traccion con un predominio
subpleural y basal y sin panal. >

En el contexto clinico
adecuado NO necesita
biopsia pulmonar

Puede haber vidrio deslustrado como hallazgo no
predominante.

Ausencia de otros hallazgos que apoyen un
diagnostico alternativo.

Figura 2. Patron probable de NIU. Cortes axial y sagital de TC de torax, ventana de pulmon. Las imagenes de
CT muestra reticulacion de predominio subpleural y con bronquiectasias y bronquiolectasias de traccion
(flechas). A veces estas ultimas pueden ser dificiles de distinguir del patron en micro-panal.



Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)/
Neumopatia intersticial usual (NIU)

Considerar biopsia

Signos fibrosis (sutil reticula, leve distorsion o vidrio pulmonar
T : : > *Las caracteristicas atipicas
deslustrado) en una distribucion variable o difusa con algunas )
o . — . frecuentemente acompanan
caracteristicas que sugieren un patron no NIU, aunque sin a un patrén histopatolégico
hallazgos auxiliares de otras patologias. de NIU.

Figura 3. Patron indeterminado para NIU. Cortes axial y sagital de TC de torax, ventana de pulmoén. Se

identifica reticulacion subpleural (por engrosamiento del intersticio interlobulillar) , sin visualizar patréon en
panal ni bronquiectasias por traccion.

Patron que sugiere un diagnostico distinto:

- Distribucion:
- Fibrosis predominante en campos superiores o medios.

- Predominio peribroncovascular y perilinfatica.
- Preservacion subpleural.

- Cualquiera de los siguiente hallazgos:
- Consolidacion como hallazgo predominante
- Extensas opacidades de vidrio deslustrado (sin exacerbacién aguda)

- Atenuacion extensa de mosaico con atrapamiento aéreo muy definido en el
estudio en espiracion.

- Nédulos o quistes difusos



Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)/

Diagnostico diferencial (4, 5):

- Otras neumopatias intersticiales: Neumopatia intersticial no
especifica (NINE) (explicada posteriormente)
- Neumonitis por hipersensibilidad crénica

- Enfermedades del tejido conectivo

- Enfisema en fumadores

- Otras: sarcoidosis en estadio avanzado, asbestosis

Neumonitis por
hipersensibilidad
cronica

e Fibrosis en

campos superior
v medio

e Afectacion
parcheada,
parahiliar

e Nodulos
centrolobulillares
mal definidos

e Atenuacion de
MOSaiCo por
atrapamiento
aéreo.

Enfisema en
fumadores

e Lobulos superior
v medio

e Enfisema de
paredes mas
delgadas que los
qguistes en panal

ePreservacion
parte periféerica

*SIN otros signos
de fibrosis

Existe cuadro
combinado Fibrosis-
enfisema (enfisema,
quistes y patron UIP
de fibrosis . Es
importante describir
el alcance del
enfisema, que influye
en manejoy
pronostico)

Enfermedades del
tejido conectivo

ePatron de EPI
junto a
manifestaciones
extratoracicas

eDerrame pleural
eDilatacion
esofagica

eAnomalias
pericardicas

Sarcoidosis

e Mujer 20-40 anos

e Adenopatias
hiliares o
mediastinicas

eNodulos
perilinfaticos

eFibrosis en
estadios
avanzados en

lobulos
superiores

e Manifestaciones
extratoracicas

Neumopatia intersticial usual (NIU)

Asbestosis

e Trabajadores de
la construccion

eFibrosis
pulmonar 20-30
anos después de
la exposicion.

eEnfermedad
pleural asociada
(placas pleurales
calcificadas
engrosamiento o
derrame pleural)

o Atelectasia
redonda
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Diagnostico diferencial de la FPI/NIU: Neumonitis por hipersensibilidad cronica

Figura 4. Neumonitis por hipersensibilidad cronica TCAR en inspiracion (reconstruccion axial) y espiracion
(reconstruccion sagital) , ventana de pulmon. Varén de 63 anos, no fumador, criador de palomas. Se observa una
extensa distorsion de la arquitectura pulmonar, con presencia de bronquiolectasias por traccion y panalizacion en
ambas bases y LLSS, junto a zonas de atrapamiento aéreo en segmento anterior del LSD y LM (rectangulo).
Ademas se observa un vidrio deslustrado difuso, que sugiere exacerbacion de la enfermedad .

Diagnadstico diferencial de la FPI/NIU: Fibrosis-Enfisema

Figura 5. TCAR con ventana de pulmon, reconstrucciones coronal y axial. Mujer de 77 anos, fumadora de 1
paquete al dia durante 20 anos. Consulto por disnea, presentando una saturacion de 02 del 90%. Se aprecia un
cuadro mixto de fibrosis con panalizacion junto a enfisema mixto (centrolobulillar y paraseptal) destructivo
avanzado. La paciente esta en tratamiento con Nintedanib.
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Diagnostico diferencial de la FPI/NIU: Asbestosis

P\

Figura 6. Asbestosis. TC de torax: cortes coronales con ventana de partes blandas y sagital y axial ventana de
pulmon. Paciente con antecedente laboral de exposicion a amianto Se observan placas pleurales calcificadas
(circulos), indicativas de exposicion a amianto, junto a derrame pleural derecho. En los cortes axiales de ventana
de pulmon se observa reticulacion subpleural predominante en I6bulos inferiores , junto a bronquiectasias vy

bronquiolectasias de traccion (flechas). No se observa patron en panal.



Figura 7. Sarcoidosis avanzada. TC de torax. Cortes coronales (ventana de partes blandas y de pulmodn) y
axial (ventana de pulmon) Mujer de 45 anos que consulta por disnea y febricula de meses de evolucion.
Presentaba adenopatias paratraqueales derechas (puntas de flecha) junto a de extensas areas de opacidad en
vidrio deslustrado de distribucidon peribroncovascular y predominio en los LLSS que asocian distorsion
parenquimatosa y bronquiectasias de traccion (flechas). Se diagnostico mediante biopsia transbronquial y
lavado bronquioloalveolar.
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Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)/
Neumopatia intersticial usual (NIU)

Diagnostico diferencial de la FPI: Enfermedades del tejido conectivo
(ETJ) asociadas a enfermedad pulmonar intersticial (EPI) (6)

Artritis reumatoide (AR) Esclerodermia/esclerosis sistémica (ES)
Sindrome de Sjogren (SS)
Polimiositis/dermatomiositis (PM/DM)
Lupus eritematoso sistémico (LES)

N Enfermedad mixta del tejido conectivo
Patron de EPI  mas ~_
frecuente:
NIU (indistinguible del Patron de EPl mas frecuente:
patron por FPl) junto a NINE junto a manifestaciones extratoracicas
artropatia (dilatacion esofagica en ES, derrame

pleural/pericardico en LES..)

Ante un patron de
neumopatia
intersticial SIEMPRE
hacer despistaje de
ETJ, que presentan
MEJOR
PRONOSTICO




Neumopatia intersticial no
especifica (NINE)

Cuadro tipico: disnea progresiva prolongada en mujeres no fumadoras de en torno a
50 anos.

Es menos frecuente y presenta un mejor pronostico que la FPI-NIU. (7)

Histologia: temporal y espacialmente homogénea. Dependiendo del grado de
inflamacion, existe una forma celular y una forma fibrética. Los focos fibroblasticos
activos y la panalizacidon microscopica son raros.

El prondstico es peor cuando la biopsia muestra fibrosis.

Tratamiento: esteroides, pueden asociarse inmunosupresores.

Hallazgos TCAR
- Opacidades en vidrio deslustrado
- Reticulacion irregular y signos de distorsion arquitectural

- Predominio en |obulos inferiores con distribucion predominantemente
peribroncovascular y que suele respetar el espacio subpleural

- Patron en panal en estadios avanzados.

Diagnostico diferencial

*FPI- NIU: la NIU es mas frecuente en varones fumadores, los sintomas son de menor
tiempo de evolucidon y es caracteristico el patron en panal, NO siendo tipico la
aparicion de vidrio deslustrado salvo en exacerbaciones agudas.

* NINE asociada a enfermedad del tejido conectivo: es mas frecuente que la forma
idiopatica.




Figura 8. Patron de NINE. Cortes axial, coronal y sagital de TCAR de torax, ventana de pulmon. Se
observan opacidades multifocales en vidrio deslustrado bilaterales (asterisco) junto con reticulacion de

predominio basal y posterior, con respeto subpleural (rectangulo).

Figura 9. Patron de NINE fibrosante Radiografia de torax PA, lateral y cortes axiales de TCAR, ventana de
pulmoén. Mujer 82 anos, no fumadora, que presenta un patron reticular grosero predominante en campos
pulmonares medios e inferiores en la radiografia. En los cortes de TCAR se observan bronquiectasias de
traccidn peribroncovasculares mas evidentes en segmento anterior del |6bulo superior y |obulo medio
(6valo y opacidades multifocales en vidrio deslustrado (flechas) junto a reticulacion periférica subpleural.



Neumonia
criptogenética (NOC)

organizada

Presentacion tipica : paciente de 40-60 anos que presenta sindrome pseudogripal
(febricula, tos no productiva, disnea) de meses de evolucion.
Histologia: proliferacion de tejido de granulacion en el interior de bronquiolos y espacios
alveolares.

Es un diagnostico de exclusion.
Tratamiento: esteroides

Hallazgos TCAR

- Consolidacion parcheada periférica bilateral> unilateral 6 infiltrados en vidrio deslustrados

I {

con distribucion periférica subpleural> peribronquia
- Nodulos centrolobulillares

- Signo del atolon (“halo invertido”)

- Lobulos inferiores

Figura 10. Patron de NOC

Radiografia de torax PA y lateral y cortes axiales de TCAR de torax al inicio
del cuadro (A) y a los 6 meses (B) Mujer de 50 afnos que acudio por tos y
febricula de semanas de evolucion En la radiografia de torax se observan
consolidaciones bilaterales en segmentos posteriores de ambos |6bulos
inferiores, visibles

En control a los 6 meses se evidencia la resolucion de las consolidaciones
previas y la aparicion de consolidaciones en otras localizaciones (LSD y LIlI)
(“consolidaciones migratorias”).

migratorios”

Figura 11. Patron de NOC. Signo del
halo invertido: opacidad central en
vidrio deslustrado rodeada por un area
de consolidacién periférica.

Mujer de 33 anos con linfoma de
Hodking en remision. En seguimiento
presentd este hallazgo. Respondio a
tratamiento esteroideo.
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Neumonia intersticial aguda

(NIA)

Cuadro clinico tipico: paciente de 50 anos con prodromos de infeccidon viral que

desarrolla disnea e hipoxia rapidamente progresiva.
Histologia: dano alveolar difuso en organizacion (formacidon de membranas hialinas,

engrosamiento de las paredes alveolares..).
El diagndostico de NIA debe sospecharse cuando no existen factores de riesgo

desencadenantes de SDRA (sepsis, shock, cirugia mayor, aspiracion, pancreatitis...).
Tratamiento: ventilacion mecanica. Tiene mal prondstico (50% fallece)

Hallazgos TCAR

- Consolidacion difusa o parcheada

- Opacidades multifocales en vidrio deslustrado, predominio en segmentos
posterobasales de |obulos inferiores.

Figura 12. Neumonia intersticial aguda. TC de torax, con cortes coronales y axiales en ventana de
pulmon. Extensa afectacidon parenquimatosa bilateral con opacidades en vidrio deslustrado
multifocales de predominio en Iobulos superiores (cabezas de flecha), con tendencia a la consolidacion
(flechas) en una mujer de 89 anos que acudid a Urgencias por disnea progresiva de dias evolucion, sin

foco infeccioso aparente.



Bronquiolitis

(BR-EPI)

respiratoria-

enfermedad pulmonar intersticial

Inflamacion leve o moderada de la via aérea pequena.

Cuadro tipico: fumadores de 30-50 anos con disnea y tos progresivas.
Histologia: macrofagos pigmentados intraalveolares y en bronquiolos de primer y
segundo orden (distribucion centrobronquiolar)

Tratamiento: abandono del habito tabaquico, pudiendo asociar esteroides.
Buen prondstico.

Hallazgos TCAR:

- Nodulos centrolobulillares

-Opacidades parcheadas en vidrio
deslustrado

-Predominio en |obulos superiores

- Engrosamiento de la pared
bronquial

Diferentes grados del mismo proceso:
- Bronquiolitis respiratoria (BR): mas leve.

Cuando asocia sintomas respiratorios se
denomina bronquiolitis respiratoria-
enfermedad pulmonar intersticial

- Neumonia intersticial descamativa: mas
grave, menos frecuente

Figura 13. Bronquiolitis respiratoria. Corte axial de TCAR de torax.
Varon de 49 anos fumador, diaghosticado de carcinoma epidermoide de orofaringe. En el estudio de
seguimiento se observan nodulos centrolobulillares en vidrio deslustrado bilaterales (rectangulo) junto a
algunas imagenes en arbol en brote (6valo), compatibles con bronquiolitis respiratoria.




Neumonia intersticial descamativa
(NID)

Cuadro tipico: Fumadores de 30-50 anos, con disnea y tos seca.

Histologia: macréfagos intraalveolares de distribucion difusa y minima fibrosis
intralobulillar.

Tratamiento: abandono del habito tabaquico, esteroides.

Hallazgos TCAR

- Opacidades en vidrio deslustrado periféricos difusos, de predominio en l6bulos
inferiores

- Reticulacion
- Escasa fibrosis
- Enfisema

Figura 14. Neumonia intersticial descamativa. Corte axial de TCAR de térax, ventana de pulmon.
Varon en seguimiento por neumonia adquirida en la comunidad. Presenta opacidades en vidrio
deslustrado de distribucion periférica, bibasal, con reticulacion periférica, sin espacios quisticos ni
panalizacion.
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Neumonia intersticial linfoide (NIL)

Se cree que la causa es una enfermedad autoinmunitaria o una respuesta inespecifica
a la infeccion por VEB, VIH u otros virus.

Cuadro tipico: Es la causa mas comun de enfermedad pulmonar después de la
infeccion por Pneumocystis en ninos con VIH. En adultos se observa en mujeres de 50-
60 anos con Sindrome de Sjogren u otras enfermedades del colageno y desdérdenes
inmunologicos (Hashimoto...).

Histologia: Ocupacion de alvéolos y tabiques alveolares por linfocitos pequenos vy
plasmocitos.

Tratamiento: corticoides, inmunosupresores

Hallazgos en TCAR

- Distribucidn difusa con opacidades en vidrio deslustrado
- Multiples quistes de paredes finas.

- Ocasionalmente nddulos centrolobulillares y engrosamiento septal

Figura 15. Neumopatia intersticial linfoide. Cortes axial y coronal de TCAR de tdrax, ventana de
pulmon. Mujer de 63 anos con Sindrome de Sjogren. Se observan multiples quistes pulmonares
difusos bilaterales, de distintos tamanos, de paredes finas y regulares sin contenido en su interior.
Ademas se observan sutiles opacidades en vidrio deslustrado (cabeza de flecha) .
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Conclusiones:

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID), y dentro de ellas las
neumopatias intersticiales idiopaticas (NIlI) constituyen un grupo amplio vy
heterogéneo de enfermedades en evolucion constante, por lo que es necesario
conocer los criterios diagnosticos, que cobran especial interés en el caso de la fibrosis
pulmonar idiopatica, por tratarse de una enfermedad con un pronostico y actitud
terapéutica especifica.

Se debe tener en cuenta el contexto clinico (exposiciones, signos sistémicos,
analitica) y excluir las EPID con etiologia (asociadas a enfermedades del tejido
conectivo, enfermedades ocupacionales...).

Es necesario un enfoque multidisciplinar que incluya a Neumologia, Anatomia
patologica, Reumatologia y Radiologia entre otros. Se tratara de un proceso
diagnostico dinamico, siendo necesaria la reevaluacion de cada caso.
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