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Objetivos docentes:

* Definir con ejemplos practicos y caracteristicos
los patrones de TCAR de la guia
ATS/ERS/JRS/ALAT de 2018 para la Neumonia
Intersticial Usual (NIU) y su correspondencia
con respecto a la guia previa de 2011.

* Presentar el algoritmo diagnhostico para la
Fibrosis Pulmonar Idiopatica (FPI) segun la guia
oficial ATS/ERS/JRS/ALAT de 2018.



Revision del tema:

El papel de la TCAR en las enfermedades pulmonares
intersticiales difusas (EPID), entre ellas la FPI, es basico y

constituye uno de los pilares para su diagnostico. La
discusion multidisciplinar es el patron de oro para el
diagnhostico de estas enfermedades.

En 2011, las sociedades ATS/ERS/JRS/ALAT publicaron las
guias de la TCAR para el diagnostico de FPI, estableciendo

tres patrones radiologicos de NIU:
- NIU definitiva

- Posible NIU
- Inconsistente con NIU

En 2018 se actualizaron las guias, con el objetivo de
alcanzar un diagnostico preciso de la FPI y asi sustentar la
toma de decisiones en cuanto a la realizacidon de
intervenciones diagnosticas. Para ello, se incorporo un
cuarto patron radiologico de NIU:

- NIU

- Probable NIU

- Indeterminado para NIU
- Diagnostico alternativo



1. Definicion de FPly NIU.

2. Guias ATS/ERS/JRS/ALAT de 2011 vy 2018.

3. Patrones de la guia de 2018 y su equivalencia con
la guia de 2011.

4. Algoritmo diagndstico de 2018. Discusion
multidisciplinar.

5. Conclusiones.



Congreso

NacionaL"

1. ¢ Que es la FPI?

e Es una neumopatia intersticial cronica, progresiva y fibrosante de
causa desconocida.

e Afecta principalmente a adultos mayores de 60 anos y esta limitada al
pulmon.

e Se define por un patron patron histolégico y/o radioldgico de NIU.

e Se caracteriza por un empeoramiento progresivo de la disnea y de la
funcion pulmonar.

e Tiene mal prondstico (mediana de supervivencia sin transplante de 4.5
anos')

Factores de riesgo: Co-morbilidades:

e \/arones. e Enfisema (Sind. combinado enfisema
e Antecedente de tabaquismo. —fibrosis).

e Reflujo gastroesofagico. e Cancer de pulmon.

e Infecciones viricas cronicas (VEB, e Hipertension pulmonar.

VHC). e Apnea del sueno.

e Antecedentes familiares de e Enfermedad coronaria.

enfermedad intersticial pulmonar.

'Kaunisto, J., et al, 2019. Demographics and survival of patients with idiopathic pulmonary fibrosis
in the FinnishlIPF registry. ERJ Open Research, 5(3), pp.00170-2018.
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1.1. Criterios diagnosticos FPI

Exclusion de causas conocidas de neumopatia
intersticial:

* Exposicion domeéstica y ocupacional
* Conectivopatia
* Toxicidad farmacologica

+

Patron NIU en TCAR (pacientes sin biopsia
pulmonar)

O

Combinaciones especificas de patrones en TCAR e
histologia (pacientes con biopsia pulmonar).

Es necesario un diagnostico precoz y
preciso de |la FP| pues existen farmacos

antifibroticos eficaces y seguros para su
tratamiento.




1.2. Y, ;que es la NIU?

e Es un patron histopatologico y radiologico de
enfermedad intersticial pulmonar.

e Es el patron caracteristico de la FPI.

La imagen muestra pérdida de la arquitectura histolégica normal con presencia de panalizacion
generalizada: dilataciones alveolares con fibrosis de la pared. En el recuadro de abajo a la izquierda se
identifica un foco fibroblastico (hematoxilina-eosina).

Cortesia del Dr. José Jimenez Hefferman.
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1.3. Patron NIU radiologico

Se diagnhostica mediante TCAR con técnica adecuada:

- Estudio volumétrico que permite reconstrucciones
multiplanares.

- Tecnica de alta resolucion con cortes < 2 mm.
- Algoritmo de reconstruccion de alta frecuencia espacial.
- SIn contraste Intravenoso.

- Varias adquisiciones:

1. En supino e inspiracion maxima (volumeétrica).

2. En supino vy espiracion (volumétrica o secuencial), para
detectar atrapamiento aéreo.

3. En ocasiones: decubito prono en inspiracion. Permite
descartar cambios debidos a localizacion en regiones declives
del pulmon.



2.1. ATS/ERS/JRS/ALAT 2011
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Patron NIU Patron Posible NIU Patron Inconsistente con NIU
(Las 4 Caracteristicas) (Las 3 Caracteristicas) (Cualquiera de las 7 Caracteristicas)

American Thoracic Society Documents

An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic

Pulmonary Fibrosis: Evidence-based Guidelines for
Diagnosis and Management

CGanosh Raghu, Harcld R, Collad, Jm | Egan, fernando | Mastinez, ergen Belre, Kevin K, Brown

Thomas V. Colby, leandrancois Cordier, Kevan R Flaberty, Joseph AL Lasky, Davd A, Lynch, Jay H Ryw
efirey | Swwgnis, Athod U Wells, o Ancochea, Demosthenes Bouros, Cartos Carvaing, Uinch Costabel,
Masahito Ebina, David M. Hansell, Takeshn johkoh, Dong Soon Xm, Tamadge L KXing, . Yasuhiro Kondoh,
jefirey Myers, Nestor L. Muller, Andrew G Ncholson, Luca Richelds, Molses Seliman, Rosaiind F. Dudden,
Barbara S. Grss, Shandra L Protzho, and Holger | Schunemann, on Dehall of the ATS/ERSJRS/ALAT Commitiee
on ihopathed Pulmonary Fibross

Y

Predominio subpleuraly ¢ Predominio subpleuraly ¢ Predominio en campos pulmonares superiores o

basal. basal. medios.

Reticulacion. * Reticulacion. * Predominio peribroncovascular.

Panalizacion, con o sin  Ausencia de * Opacidades en vidrio deslustrado extensas
bronquiectasias por caracteristicas del patron (extension > reticulacion).

traccion. inconsistente con NIU * Micronodulos profusos (bilaterales, predominio
Ausencia de (ver tercera columna). en lobulos superiores).

caracteristicas del patron * (Quistes (multiples, bilaterales, alejados de las
inconsistente con NIU (ver areas de panal).

tercera columna).

Raghu, G. et al., 2011. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis:
Evidence-based Guidelines for Diagnosis and Management. American Journal of Respiratory

* Atenuacién en mosaico difusa/atrapamiento

aéreo (bilateral, en > 3 I6bulos).
* Consolidacion en segmento(s)/I6bulo(s)
broncopulmonar(es).

and Critical Care Medicine, 183(6), pp./88-824.
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Los criterios diagnosticos de 2011 pronto demostraron
importantes limitaciones en la practica clinica.

Por tanto, se incluyo un cuarto patron radiolégico en la
guia de 2018.

Esto facilita un diagnostico mas preciso de FPl de manera
gue contribuye a la toma de decisiones personalizadas en
funcion de cada paciente, en especial, las referentes a las
intervenciones con fin diagnhostico.



2018

Patron NIU

Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis
An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Chnical Practice Guideline

Ganesh Raghy, Marting Remvw-Jardin, Je®my L. Myers, Luca Rcheick, Chaisiopher J. Ryerson, David J. Ledener,

Juangoen Behr, Vincent Cottin, Sonye K. Danoft, Ferran Morell, Kevin H. Flaherty, Athal Wels, Femando J. Martinez,
Arata Axuma, Thomas J Bice, Demosthenes Bourds, Kevin K. Brown, Harold R, Colard Abhipt Duggal, LUam Gavin
Yoshicau Inous. R Gal Janking, Takeah Johkoh. Bla A, Ka2emom. Masanon Kitach:,

Shancra L Krght,

Geomme Mansour, Andrew G, Ncholson, Sudhakar N J. Fipavath, hvetle Buenda-Haodan, MOasas Salman,

Wikam D. Travis. Simon |

F. Walsh, and Kavin C. Wilson. on Deha of the American Thomacic Sodiety, Eunopean

Hespiratory Society, Japanese Respiratory Society, and Latin Amencan Thomoc Society
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Patron Probable Patron indeterminado para NIU

Diagnostico alternativo

NIU
Predominio e Predominio * Predominio subpleural y basal. Hallazgos que sugieren otro
subpleural y subpleuraly ¢ Sutil Reticulacion; pueden diagnostico, incluyendo:
basal; basal; presentar leves opacidades en {aracteristicas:
distribucion a distribucion a vidrio deslustrado o o Quistes. .,

. . , Marcada atenuacion en

menudo menudo distorsiones (“Patron de NIU MOSAICO.
heterogénea. heterogénea. precoz”). ® \idrios deslustrados
Panalizacion, ¢ Patron * Hallazgos en TCy/o oredominantes (en ausencia
con 0O sin reticular con distribucion de fibrosis de exacerbacidn).

bronquiectasias
/bronquioloec-

tasias por
traccion
periféricas™

pulmonar no sugieren ninguna
etiologia especifica
(“Indeterminado verdadero
para NIU”).

bronquiecta-
sias/bronquio-
loectasias por
traccion
perifericas.

* Pueden
presentar leves
opacidades en
vidrio
deslustrado.

® Micronddulos profusos.

® Nodulos centrilobulillares.

® Nodulos.

Distribucion predominante:

® Peribroncovascular.

® Perilinfatica.

® En campos superiores o
medios.

Otros:

® Placas pleurales (considerar
asbestosis).

® Dilatacion esofagica
(considerar conectivopatias).

® Erosion clavicular distal
(considerar artritis
reumatoide).

® Extensas adenopatias
mediastinicas (considerar otras
etiologias).

* Hallazgos de CT superpuestos: leves
opacidades en vidrio deslustrado,
reticulacion, osificacion pulmonar

® Derrame / engrosamientos
pleurales (considerar
conectivopatias / farmacos).

Raghu, G. et al. 2018. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official
ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. American Journal of Respiratory and Critical

Care Medicine, 198(5), pp.e44-e68.
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3.1. Patron NIU - 2018

2018 — Patron NIU 2011 — Patron NIU
* Predominio subpleural y basal. * Predominio subpleural y basal.
* Reticulacion. * Reticulacion.
* Panal, con o sin bronquiectasias por ¢ Panal, con o sin bronquiectasias por
traccion. traccion.
* Ausencia de caracteristicas del * Ausencia de caracteristicas del
patron inconsistente con NIU. patron inconsistente con NIU.

TCAR que muestra areas de panal de predominio
subpleural y basal.
Corresponde a un patron NIU en las guias 2011 y 2018.
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Distribucion: subpleural y
basal; a menudo
heterogénea*™.

Caracteristicas:
- Panalizacion.

- Bronquiectasias/bronquio-
loectasias por traccion
periféricas.

*Ocasionalmente (25%) difusa/asimétrica.

Patron NIU (2018 y 2011) con afectacidon extensa de predominio subpleural,
reticulacion, bronquiectasias por traccion y panalizacion.



: e

NN

SERAM B }sTotaid

-

; Panalizacion o

bronquiectasias de traccion?

e Su distincidn es importante, pues la panalizacion es criterio
indispensable para diagnosticar el patron NIU.

e Las reconstrucciones multiplanares y min-IP pueden ayudar para
diferenciar bronquiectasias de panal, determinar el gradiente craneo-
caudal y la distribucion central o periférica.

TCAR que demuestra bronquiectasias por traccion y areas de panalizacion de
predominio subpleural.

Corresponde a un patron NIU en las guias de 2011 y 2018.

t Citon YVirdual
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3.2. Probable NIU - 2018

2018 - Patron Probable NIU 2011 - Patron Posible NIU (Las 3
Caracteristicas)
* Predominio subpleural y basal; * Predominio subpleural y basal.
distribucion a menudo heterogénea. ¢ Reticulacidn.
* Patron reticular con e Ausencia de caracteristicas del patron
bronquiectasias/bronquioloectasias inconsistente con NIU.

por traccion periféricas.
* Pueden presentar leves opacidades
en vidrio deslustrado.

Y

L
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Dos ejemplos de afectacion de predominio subpleural y basal con reticulacion vy
bronquiectasias por traccidon periféricas. Vidrio deslustrado asociado a areas de

reticulacion. Corresponderia a patron de probable NIU (2018) v posible NIU (2011).
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3.2. Probable NIU - 2018

Distribucion: subpleural
K basal; a menudo
eterogenea.

Caracteristicas:

- Reticulacion con
bronquiectasias/bron-
guioloectasias por
traccion perifericas.

- Puede haber vidrio
deslustrado leve
asociado a la
reticulacion.

Afectacion de predominio
subpleural y basal con
reticulacion y bronquiectasias
por traccion periféricas
(flechas). Tenue vidrio
deslustrado asociado a las
areas de reticulacion.
Corresponderia a patron de
probable NIU (2018) vy posible
NIU (2011).




3.3.1. Patron NIU precoz - 2018

En la guia de 2018, se introduce el patron Indeterminado que se
desdobla en los patrones “precoz” y “verdadero indeterminado”

2018 - Patron indeterminado para 2011 - Patron Posible NIU
NIU (Las 3 caracteristicas)
* Predominio subpleural y basal.  Predominio subpleural y basal.
e Sutil reticulacion; pueden e Reticulacidn.
presentar leves opacidades en » Ausencia de caracteristicas del patrén
vidrio deslustrado o inconsistente con NIU.

distorsiones (patron de “NIU
precoz”’).



3.3.1. Patron NIU precoz - 2018

Distribucion: subpleural y basal.

Caracteristicas:

- Reticulacion sutil, algo de vidrio deslustrado leve o distorsion leve.

El patron de NIU precoz (2018) incluye un subgrupo de pacientes, como
el del caso presentado, con vidrios deslustrados subpleurales muy
limitados y/o reticulacion, sin hallazgos evidentes en TCAR de fibrosis. En
estos casos, debe confirmarse que las opacidades subpleurales no
representen hipoventilacion en regiones declives, mediante la realizacion
de estudios en prono e inspiracion.

Corresponderia al patron posible NIU (2011).
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3.3.1. Patron NIU precoz - 2018

A. Reticulacion sutil con vidrio deslustrado superpuesto, de predominio basal y
subpleural, fundamentalmente en zonas declives.

B. En el estudio en decubito prono e inspiracion, persisten las sutiles opacidades
reticulares y vidrio deslustrado (circulos).



3.3.2. Indeterminado

Verdadero para NIU - 2018

El patron de indeterminado verdadero de 2018 podria relacionarse
en la guia del 2011 con los patrones posible NIU e inconsistente

con NIU.

2018 - Patron indeterminado para
NIU

* Predominio subpleural y basal.

* Hallazgos en TC y/o distribucion
de fibrosis pulmonar no
sugieren ninguna etiologia
especifica (“verdadero
indeterminado para NIU”).

2011 - Patron Posible NIU
(Las 3 Caracteristicas)

Predominio subpleural y basal.
Reticulacion.

Ausencia de caracteristicas del patron
Inconsistente con NIU.

Patron Inconsistente con NIU
(Cualquiera de las 7 Caracteristicas)

Predominio en campos pulmonares
superiores o medios.

Predominio peribroncovascular.
Opacidades en vidrio deslustrado
extensas (extension > reticulacion).
Micronddulos profusos (bilaterales,
predominio en lébulos superiores).
Quistes (multiples, bilaterales, alejados
de las areas de panal).

Atenuacion en mosaico
difusa/atrapamiento aéreo (bilateral,
en 2 3 |6bulos).

Consolidaciéon en segmento(s)/l6bulo(s)
broncopulmonar(es).
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3.3.2. Indeterminado
Verdadero para NIU - 2018

Distribucion: predominante subpleural y basal.

Caracteristicas:

- Hallazgos en TC o distribucion de la fibrosis pulmonar que no
sugieren ninguna etiologia especifica.

P

Patron fibrotico de distribucion peribroncovascular y afectacion de campos
pulmonares superiores. Corresponderia a patron inconsistente con NIU de
2011 e Indeterminado Verdadero para NIU de 2018.
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3.4. Diagnostico alternativo -

2018

Diagnostico alternativo

Hallazgos que sugieren otro diagnostico,

incluyendo:

Caracteristicas:

* Quistes.

®* Marcada atenuacion en mosaico.

* Vidrios deslustrados predominantes
(em ausencia de exacerbacion).

* Micronodulos profusos.

* Nodulos centrilobulillares.

* Nodulos.

Distribucion predominante

* Peribroncovascular.

* Perilinfatica.

®* En campos superiores o medios.

Otros:

* Placas pleurales (considerar asbestosis).

* Dilatacion esofagica (considerar
conectivopatias).

* Erosion clavicular distal (considerar
artritis reumatoide).

* Extensas adenopatias mediastinicas
(considerar otras etiologias).

* Derrame / engrosamientos pleurales

(considerar conectivopatias / farmacos).

Patron Inconsistente con NIU
(Cualquiera de las 7 Caracteristicas)

Predominio en campos pulmonares
superiores o medios.

Predominio peribroncovascular.
Opacidades en vidrio deslustrado
extensas (extension > reticulacion).
Micronddulos profusos (bilaterales,
predominio en |obulos superiores).
Quistes (multiples, bilaterales, alejados
de las areas de panal).

Atenuacion en mosaico
difusa/atrapamiento aéreo (bilateral,
en 2> 3 l6bulos).

Consolidacion en segmento(s)/lobulo(s)
broncopulmonar(es).
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3.4. Diagnostico alternativo -
2018

Hallazgos que sugieren otro diagnostico, incluyendo:

Caracteristicas:
* Quistes.
e Marcada atenuacion en mosaico.

* Vidrios deslustrados predominantes (em ausencia de
exacerbacion).

* Micronodulos profusos.

* Nodulos centrilobulillares.

* Nodulos.

Distribucion predominante:

* Peribroncovascular.

* Perilinfatica.

* En campos superiores o medios.

Otros:

* Placas pleurales (considerar asbestosis).

* Dilatacidon esofagica (considerar conectivopatias).

* Erosion clavicular distal (considerar artritis reumatoide).
* Extensas adenopatias mediastinicas (considerar otras etiologias).

* Derrame / engrosamientos pleurales (considerar conectivopatias /
farmacos).

Corresponderia a patron Inconsistente con NIU de 2011
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3.4. Diagnostico alternativo - 2018.
Sarcoidosis fibrotica (estadio V).

Adenopatias mediastinicas e hiliares calcificadas. Consolidaciones peribroncovasculares
asociadas distorsidon de la arquitectura. Bronquiectasias de aspecto varicoso. Hallazgos
compatibles con sarcoidosis fibrotica (estadio IV). Corresponderia a un diagndstico
alternativo a NIU (2018) y patrén inconsistente con NIU (2011).

‘)
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3.4. Diagnostico alternativo - 2018.
NINE fibrotica en esclerodermia.

Paciente con esclerodermia que presenta extensas opacidades en vidrio deslustrado de
predominio basal. Reticulacion y bronquiectasias por traccidon prominentes (centrales y
periféricas). Afectacion peribroncovascular y subpleural. Ausencia de panalizacion.
Dilatacion esofagica. Hallazgos compatibles con NINE fibrotica en paciente con
esclerodermia. Corresponderia a un diagndstico alternativo a NIU (2018) y patron

inconsistente con NIU (2011).



3.4. Diagnostico alternativo — 2018.

Neumonitis por hipersensibilidad
cronica.

Patron en mosaico con areas de atrapamiento aéreo lobular (imagen C, en espiracion)
de limites nitidos/ geograficos, alternadas con aéreas de pulmon relativamente
respetadas. Bronquiectasias por traccion. Neumonitis por hipersensibilidad cronica.

Corresponderia a un diagnostico alternativo a NIU (2018) y patron inconsistente con
NIU (2011).
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4.1. Algoritmo diagnostico 2018

- Infiltrados pulmonares bilaterales no explicados,
sintomaticos o asintomaticos

- Disnea de esfuerzo, tos, crepitantes inspiratorios
bibasales y/o acropaquias, de aparicion insidiosa
VY progresiva, sin causa aparente

- > 60 anos (40-60 anos si antecedentes familiares)

Sospecha clinica de FPI

¢ Existe causa potencial / condicion asociada®

- Exposicion ambiental doméstica / ocupacional.
- Conectivopatia (incluir tests serolégicos™ para su diagndstico/ exclusion).
- Toxicidad farmacologica.

| s

No Evaluacion adicional (incluye TCAR)

NG l

TCAR & Diagnéstico especifico

| T~

NIU Probable NIU,
Indeterminado,
Diagnostico alternativo

l

Debate multidisciplinar S

l l Diagndstico
] o alternativo
LBA** — Bilopsia quirurgica ————

| |

+——  Debate multidisciplinar ———H——

EP| Se descarta FPI

*En general, PCR, VSG, ANA, FR, anti-CCP, autoanticuerpos miositis.

** Lavado bronquio-alveolar, permite fundamentalmente el dx de
neumonia eosinofilica y sarcoidosis, neumonia organizada criptogeneética
e infecciones.

Raghu, G. et al. 2018. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT
Clinical Practice Guideline. American Journal of Respiratory and Critical Care Medicine, 198(5),

pp.e44-eb8.
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4.1. Algoritmo diagnostico 2018

En el contexto de la discusion multidisciplinar, las combinaciones de
los distintos patrones en TCAR e histopatologicos (en especial los tres
patrones no-NIU) posibilitan alcanzar un diagnostico certero de FPI.

Patron histopatolégico

Sospecha clinica FPI

___ No-FP

FPI (probable)

Patron en FP| FP| No-FP|
TCAR (probable)
FPI (probable) B[S No-FPI No-FPI

/No-FPI

Indeterminado™**

- Sin biopsia, es improbable que se diagnostique de FPI.

- Con biopsia adecuada, puede ser reclasificado en un diagndstico mas especifico tras
un debate multidisciplinar y/o consultas adicionales.

Raghu, G. et al. 2018. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official
ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. American Journal of Respiratory and Critical
Care Medicine, 198(5), pp.e44-e68.



4.2. Diagnostico multidisciplinar

* Discusion interactiva y equilibrada entre diferentes
especialistas (heumologo, patologo, radiologo,
reumatologo).

* Es el méetodo apropiado para el diagnostico de |la
enfermedades intersticiales.

* Aumenta la confianza diagnostica al combinar toda
la informacion disponible (reduce las limitaciones de
cada dominio) y contribuye a determinar la
necesidad de biopsia

* En aproximadamente un 10% de pacientes, no es
posible llegar a un diagnostico definitivo
(enfermedad inclasificable).



5. Conclusiones:

* La TCAR es basica para el diagnostico de las EPID y, en
especial, de la FPI.

* Es responsabilidad del radiologo toracico:
* Realizar una TCAR de calidad adecuada en inspiracion
y espiracion.

* Conocer la nueva guia y la clasificacion de patrones
descritos en ella para el diagndstico de FPI: NIU,
probable NIU, indeterminado y diagnostico
alternativo.

* Manejar el algoritmo diagnostico actual.

* Participar activamente en el diagnostico de la FP]
como parte del equipo multidisciplinar.
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