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OBIJETIVOS

Exponer las técnicas de imagen empleadas en la
patologia pulmonar intersticial.

Proponer un abordaje secuencial para |a
identificacion de los signos de fibrosis y la
categorizacion de su patron morfoldgico.

Revisar las caracteristicas clinico-radioldgicas de la
fibrosis pulmonar idiopatica (FPI), considerando las
categorias diagnodsticas de neumonia intersticial usual
(NIU) basadas en la tomografia computarizada de alta
resolucion (TCAR).



INTRODUCCION

El término enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) o

enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID):

* Engloba a un grupo heterogéneo de procesos caracterizados por un
patron comun de respuesta pulmonar a un dafio que comprende
desde procesos inflamatorios autolimitados en la pared alveolar,
hasta fibrosis severa.

 Estas entidades se caracterizan por unos patrones de imagen
caracteristicos, con hallazgos que se superponen con frecuencia en
las pruebas de imagen.

Se clasifican en cuatro grandes grupos: a) EPID de etiologia conocida; b)
neumonias intersticiales idiopaticas; c) EPID de origen granulomatoso; d)
miscelanea.

EPID DE CAUSA NEUMONIAS EPID
CONOCIDA INTERSTICILES GRANULOMATOSAS MISCELANEA
IDIOPATICAS (NII)
Enfermedades del NIl fibrosantes Sarcoidosis Histiocitosis de
tejido conectivo Langerhans
Asbestosis NIl asociadas al Silicosis Linfangioleiomio-

Neumonitis por
hipersensibilidad

Otras

tabaco

NIl agudas /
subagudas

NIl raras

NIl inclasificables

Tabla 1. Clasificacion de las EPID (ATS-ERS)

Neumonitis por
hipersensibilidad

Neumonitis
farmacolodgica

Otras

matosis
Sindrome de Birt-
Hogg-Dubbé
Proteinosis

alveolar

Otras



INTRODUCCION

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPl) constituye la neumonia
intersticial fibrosante crdonica mas frecuente, su etiologia es
desconocida y su sello morfolégico radioldgico e histopatoldgico es el
patron de neumonia intersticial usual (NIU), caracterizado por la
presencia de reticulacion subpleural, bronquiectasias por traccién vy
panalizacion con un gradiente dpico-basal.

Los factores de riesgo para su desarrollo incluyen la edad
avanzada, historia familiar, RGE, tabaquismo vy factores
ambientales.

Las manifestaciones clinicas son inespecificas (disnea, tos seca,
fatiga, crepitantes bibasales, acropaquias) y suele cursar con
patron restrictivo y disminucion de la difusion en las pruebas de
funcién pulmonar.

La supervivencia media tras el diagndstico es de unos 3-4 anos,
con algunos casos de rapida progresion y otros mas raros de
supervivencia >10 afos.

La imagen juega un papel clave en el diagnostico precoz

de pacientes con sospecha de FPI.

Una adecuada clasificacion a partir del patron enla TC
de térax permite determinar la necesidad de biopsiay

guiar el tratamiento adecuado, lo cual ha cobrado
especial relevancia tras la aprobacion de nuevos
farmacos anti- fibréticos.




RECUERDO ANATOMICO

La interpretacion de las EPID se basa en el tipo de afectacién
del intersticio pulmonar y del lobulillo secundario.

El INTERSTICIO PULMONAR esta constituido por las estructuras que
dan soporte a los alvéolos (vasos sanguineos, linfaticos, bronquios vy
tejido conectivo).

El INTERSTICIO PERIFERICO sostiene los lobulillos secundarios
distales e involucra las areas subpleural y perifisural.

El INTERSTICIO AXIAL sostiene las estructuras broncovasculares
desde el hilio hacia la periferia.

El LOBULILLO SECUNDARIO es la porcion anatomo-funcional mas
pequeia del pulmén rodeada de tejido conectivo. Se pueden distinguir

dos zonas:

El AREA CENTROLOBULILLAR: asiento de enfermedades que
ingresan al pulmon a través de las vias respiratorias.

El AREA PERILINFATICA: asiento de enfermedades que se
encuentran en los vasos linfaticos o en los tabiques interlobulillares.

Los elementos clave en la evaluacién de
un paciente con sospecha de FPI son el
intersticio y el lobulillo secundario.

Concretamente, debemos prestar
atencion al intersticio periféricoy el
intralobulillar.



RECUERDO ANATOMICO

El ENGROSAMIENTO DEL INTERSTICIO es el
mecanismo subyacente de un PATRON
RETICULAR

El glosario de términos de Fleischner define la
reticulacion como:
“Coleccion de innumerables pequeias
opacidades lineales que, por sumacion,
producen una apariencia similar a una red”.



PRUEBAS DE IMAGEN EN LAS EPID

RADIOGRAFIA SIMPLE

* Primera prueba de imagen ante la sospecha de EPID debido a su
disponibilidad y baja radiacion.

* Baja sensibilidad en casos leves e incipientes.
* Presenta algunas limitaciones (obesidad, mala inspiracidn, etc).
* Utilidad para descartar diagndsticos alternativos.

* La deteccién de un patrdn intersticial debe ser siempre confirmada mediante
una TCAR.

PATRON RETICULAR PATRON RETICULONODULAR
PATRON MICRONODULAR PATRON BAJA ATENUACION

RESONANCIA MAGNETICA NUCLEAR (RMN)

* Valor limitado en la evaluacién de la EPID debido a la falta relativa de
protones en los pulmonares aireados y a los artefactos inducidos por el aire.

* Uso con fines de investigacion, como en la FQy la sarcoidosis.




PRUEBAS DE IMAGEN EN LAS EPID

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA DE ALTA RESOLUCION (TCAR)

Técnica de imagen de eleccion en la valoracion de la patologia pulmonar
intersticial.

Se basa en la realizacion de cortes finos (<1,5 mm) y un algoritmo de
reconstruccion de alta resolucion.

Las reconstrucciones multiplanares con maxima/minima intensidad de
proyeccion, y la obtencién de adquisiciones complementarias en espiracion
(enfermedad pequefia via aérea) y en decubito prono (EPI leve/temprana) pueden
aportar informacién adicional a los estudios convencionales.

Utilidad en el seguimiento, detencidon de complicaciones y valor prondstico.

En algunas ocasiones, los hallazgos a nivel extrapulmonar pueden darnos pistas
diagnosticas o informacion prondstica, sobre todo cuando se trata de
enfermedades del tejido conectivo.

4 N

Demostrar la presencia de Caracterizar de forma precisa
enfermedad pulmonar en una EPID demostrada en la Rx
casos con sospecha clinica 'y simple, identificando su
Rx normal patrén morfoldgico

Las indicaciones
de la TCAR en
las EPID son:

Valorar la actividad de la Indicar el lugar anatémico mas

enfermedad y las opciones adecuado para realizar una
terapéuticas biopsia y determinar el tipo

de procedimiento a realizar.

\_ /




ALGORITMO DIAGNOSTICO ANTE LA SOSPECHA
DE FPI

PATRON RETICULAR

(Engrosamiento intersticial)
|

1

FIBROSIS NO FIBROSIS

2 l - Edema pulmonar
PATRON DE NIU Linfangitis

carcinomatosa

Proteinosis alveolar
Patrén NIU tipico Amiloidosis
Probable NIU 3
NIU indeterminado
Diagnostico alternativo \
4 l PATRON NIU
DIAGNOSTICOS ALTERNATIVOS TIPICO/PROBABLE:
FPI
NINE NH fibrética
N. Hipersensibilidad Sarcoidosis fibrotica
Sarcoidosis fibroética Toxicidad farmacos
Fibroelastosis pulmonar ETC
Fibrosis-enfisema
Enfermedades del tejido conectivo
(ETC)

Figura 1. Algoritmo diagndstico secuencial ante la sospecha de FPI



G ¢ESTAMOS ANTE UNA FIBROSIS?

El engrosamiento intersticial es el mecanismo subyacente de la
reticulacion, ya sea como resultado del engrosamiento de los
septos interlobulillares o como consecuencia de la fibrosis.

El primer paso es determinar si la reticulacion representa fibrosis.

* El intersticio pulmonar puede estar engrosado por multiples
causas (edema pulmonar, carcinomatosis linfangitica,
proteinosis alveolar, etc).

* La fibrosis provoca traccidon sobre las estructuras circundantes,
lo que da lugar a pérdida de volumen, bronquiectasias,
distorsion del lobulillo secundario y pérdida de las interfases
lisas aire-intersticio.

RETICULACION Y
DISTORSION DEL

BRONQUIECTASIAS

POR TRACCION PANAL

‘ QUISTES EN
LOBULILLO

SECUNDARIO




2 ¢ESTAMOS ANTE UN PATRON DE
NIU COMPATIBLE CON FPI?

El siguiente paso es determinar si constituye un patréon de
NIU (definitivo, probable o indeterminado) o un patron
alternativo.

e Un patron de NIU se basa en el gradiente de la
enfermedad, la distribucion de la fibrosis y la ausencia de
otro patréon de TCAR dominante

* Se caracteriza por la presencia de reticulacion subpleural,
bronquiectasias por traccidon, y panalizacion con un
gradiente de apico-basal y en angulos costofrénicos.

 El patron de NIU no es sindnimo de FPI, puede estar
presente en otras entidades como la asbestosis, la
neumonitis por hipersensibilidad crénica o enfermedades
del tejido conectivo.

3 ¢QUE CATEGORIA?
CATEGORIAS DIAGNOSTICAS DE
NIU EN EL TCAR

* La categorizacion del patron de fibrosis en la TC segun las
directrices de la Sociedad Fleischner o el grupo de
trabajo ATS/ERS/JRS/ALAT, es una funcidon critica del
radiologo, orientando el manejo subsiguiente.

e Cada grupo definié cuatro categorias diagndsticas de
fibrosis pulmonar en la TCAR en pacientes con sospecha
de FPI.



HALLAZGOS SUGESTIVOS DE NIU

| PATRONRETICULAR |

Fina red de opacidades lineales superpuestas dentro
del lobulillo secundario. Este hallazgo sugiere una lesion
del intersticio y es un indicador de EPI fibrética en
muchos casos.

| BRONQUIECTASIAS POR TRACCION |

Dilatacion irreversible de la via aérea, secundario a la
fibrosis del parénquima adyacente. La via aérea dilatada
a menudo es irregular y tortuosa.

| QUISTES EN PANAL |

Espacios aéreos quisticos de pequeiio tamaio (3-5
mm), contiguos y agrupados a nivel subpleural.
Representan el resultado de una fibrosis progresiva con
distorsion arquitecténica y no es patognomonico de la
FPI.

| GRADIENTE APICO-BASAL |

Patrén de distribucion de los hallazgos pulmonares en

el plano craneocaudal mas tipico de la FPI.

* La fibrosis puede ser algo mas anterior en las zonas
pulmonares media/superior (“signo de la hélice”).

* La fibrosis presenta predominio subpleural, con
afectacidn del intersticio.



CATEGORIAS DE LA SOCIEDAD FLEISCHNER

NIU TiPICO

* Reticulacion de predominio basal y subpleural
(espacialmente heterogéneo), con bronquiectasias
por traccién o bronquiolectasias.

e Quistes en panal.

* Ausencia de signos que sugieran diagndsticos
alternativos.

PROBABLE NIU

* Reticulacién de predominio basal y subpleural, con
bronquiectasias por traccidon y bronquiolectasias.

* Ausencia de quistes en panal.

* Ausencia de signos que sugieran un diagndstico
alternativo.

NIU INDETERMINADO

Se debe incluir un diagndstico diferencial en el informe

radioldgico.

* Reticulacion de distribucién no basal/subpleural.

 Hallazgos menores que sugieran un diagnostico
alternativo (tenues opacidades en vidrio deslustrado,
atrapamiento aéreo leve, etc).

DIAGNOSTICO ALTERNATIVO

Se deben sugerir diagndsticos alternativos (el 50% acaban

presentando NIU en la AP/ dx clinico de FPI.

* Afectacion predominante en campos
medios/superiores (sugiere N. Hipersensibilidad).

« Areas de preservacion subpleural con distribucion
peribroncovascular (sugiere NINE)

 Hallazgos dominantes no sugestivos de FPI
(consolidaciones, opacidades en vidrio deslustrado...).




PATRON DE NIU TIPICO

Reticulacion de predominio basal y subpleural
(espacialmente heterogéneo), con bronquiectasias
por traccidn o bronquiolectasias.

Quistes en panal.

Ausencia de signos que sugieran diagndsticos
alternativos.

Lue
L
.
o,
.
.
.
.
.,

Figura 2. Patron de NIU tipico

PATRON RETICULAR
BRONQUIECTASIAS POR TRACCION
DISTORSION DE LA ARQUITECTURA
QUISTES EN PANAL (flechas verdes)
PREDOMINANCIA BASAL Y SUBPLEURAL (linea de puntos)




PATRON DE PROBABLE NIU

Reticulacion de predominio basal y subpleural,
con bronquiectasias por traccion y
bronquiolectasias.

Ausencia de quistes en panal.

Ausencia de signos que sugieran un dx
alternativo.

Figura 3. Patron de NIU probable

PATRON RETICULAR
BRONQUIECTASIAS POR TRACCION
DISTORSION DE LA ARQUITECTURA

PREDOMINANCIA BASAL Y SUBPLEURAL
AUSENCIA DE QUISTES EN PANAL




PATRON INDETERMINADO PARA NIU

Se debe incluir un diagnéstico diferencial en el
informe radioldégico.

Reticulacion de distribucién no
basal/subpleural.

Hallazgos menores que sugieran un diagndstico
alternativo (tenues opacidades en vidrio
deslustrado, atrapamiento aéreo leve, etc).

Figura 4. Patron indeterminado para NIU

PATRON RETICULAR
BRONQUIECTASIAS POR TRACCION
DISTORSION DE LA ARQUITECTURA
DISTRIBUCION DIFUSA (flechas verdes)

AUSENCIA DE QUISTES EN PANAL




¢ESTAMOS ANTE UN PATRON QUE
SUGIERE UN DIAGNOSTICO
ALTERNATIVO?

QUISTES | | consoupacioN | | micROoNGDULOS |

| PATRON EN MOSAICO | | VIDRIO DESLUSTRADO |




NEUMONIA INTERSTICIAL NO ESPECIFICA
(NINE)

e Patron intersticial mas comun en las enfermedades del tejido conectivo.

* Presenta un predominio en campos inferiores y sus hallazgos en imagen son
las opacidades en vidrio deslustrado, con reticulacion y bronquiectasias
por traccion. Puede existir una leve panalizacién.

* Las opacidades en vidrio deslustrado respetan el espacio subpleural, y las
bronquiectasias por traccion muestran una distribucion peribroncovascular.

* La NINE varia desde el tipo |, un patrdn celular consistente en opacidades en
vidrio deslustrado, hasta el tipo IV, un patrén fibrético indistinguible de la
NIU. Disponer de imagenes previas es vital para una categorizacion
adecuada.

* Mejor prondstico que la NIU.

Figura 5. Patron de NINE

PREDOMINANCIA EN CAMPOS INFERIORES
PATRON RETICULAR
BRONQUIECTASIAS POR TRACCION (flecha verde)
DISTORSION DE LA ARQUITECTURA
OPACIDADES EN VIDRIO DESLUSTRADO




NEUMONITIS POR HIPERSENSIBILIDAD
FIBROTICA

* La NH fibrdotica se caracteriza por fibrosis peribronquial con
presencia variable de opacidades en vidrio deslustrado y una
marcada atenuacion en mosaico (areas de vidrio esmerilado y
areas de baja atenuacidon debido a la afectacidn de pequefa via
aérea).

e El atrapamiento aéreo en espiracion debido a la obstruccion de la
pequeiia via aérea es un hallazgo caracteristico.

* Los nodulos centrilobulares en vidrio deslustrado, suelen estar
presentes en la etapa subaguda de la enfermedad (no fibrética).

DURANTE EXPOSICION RETIRADA EXPOSICION

Figura 6. Patron de NH fibrética

PREDOMINANCIA CAMPOS MEDIOS/SUPERIORES
FIBROSIS PERIBRONCOVASCULAR
OPACIDADES EN VIDRIO DESLUSTRADO
PATRON EN MOSAICO (/inea de puntos)
NODULOS CENTROLOBULILLARES




SARCOIDOSIS FIBROTICA

La sarcoidosis es la gran imitadora.

Los cuatro estadios radioldgicos presentan un predominio en campos
medios/superiores.

La fibrosis presenta una distribucion mas central o peribroncovascular y
asocia pérdida de volumen de los I6bulos superiores, distorsion
arquitectonica y bronquiectasias por traccion centrales, una cantidad
variable de reticulacion, nédulos en distribucidon perilinfatica y, en
ocasiones, incluso panalizacion. Puede haber cierto grado de
atrapamiento aéreo.

En la etapa fibrética de la enfermedad los ganglios suelen ser de tamafio
normal y calcificados.

Figura 7. Patron de sarcoidosis fibrotica

PREDOMINIO EN CAMPOS MEDIOS / SUPERIORES (flechas
verdes)
NODULOS PERILINFATICOS
CONGLOMERADOS PARAHILIARES (flecha roja)
FIBROSIS PERIBRONCOVASCULAR
PERDIDA DE VOLUMEN LOBULOS SUPERIORES




FIBROELASTOSIS PLEUROPARENQUIMATOSA

* Neumonia intersticial idiopatica rara que cursa con fibrosis de predominio
en campos superiores, asociada a engrosamiento pleural apical, y
distorsidn arquitectdnica.

* Esta fibrosis conduce a la formacion de consolidaciones subpleurales, con
bronquiectasias por traccion y pérdida de volumen de los Idbulos
superiores.

* En algunos casos puede presentarse con un patron de NIU de forma
concomitante.

Figura 8. Patron fibroelastosis pleuroparenquimatosa

PREDOMINIO EN CAMPOS SUPERIORES
ENGROSAMIENTO PLEURAL APICAL
CONSOLIDACION SUBPLEURAL (flechas verdes)
PERDIDA DE VOLUMEN LOBULOS SUPERIORES
BRONQUIECTASIAS POR TRACION




AGUDIZACION DE NIU

La rapida progresion o reagudizacidon de un patron de NIU se manifiesta
habitualmente con un periodo prodromico de 1-2 meses con disnea
progresiva o tos.

Histoldgicamente, representa un dafio alveolar difuso y/o un patrén de
neumonia organizada que se superpone al patréon de NIU.

En imagen, encontraremos GCO bilaterales o consolidaciones que
simulan un edema de pulmén/ sobreinfeccidon oportunista.

Es imprescindible conocer el contexto clinico para relacionarlo con una
exacerbacion y no con un patréon de no FPI.

VIDRIO DESLUSTRADO CONSOLIDACION

Figura 9. Patrones de agudizacion de NIU

OPACIDADES EN VIDRIO DESLUSTRADO

CONSOLIDACIONES (*)




NEUMONIA INTERSTICIAL CON RASGOS
AUTOINMUNES

Las EPID relacionadas con ETC pueden manifestarse con diferentes patrones
de imagen, siendo el mas comun la NINE, excepto en la artritis reumatoide,
donde es mas frecuente el patron de NIU.

Se define neumonia intersticial con caracteristicas autoinmunes a aquel
patrén de neumonia intersticial idiopatica con hallazgos clinicos, serolégicos y
morfolégicos que sugieren una enfermedad autoinmune subyacente, pero que
no cumple los criterios de una ETC especifica.

Los patrones radioldgicos incluyen NINE, neumonia organizada y neumonia
intersticial linfoide.

PATRON DE NIU NEUMONIA ORGANIZADA

Figura 10. Patrones de EPID en las ETC

NINE
NEUMONIA ORGANIZADA
NIL
NIU




COMBINACION DE FIBROSIS PULMONAR Y
ENFISEMA

Muchos pacientes con FPI son fumadores o exfumadores, y presentan
los cambios propios del tabaco en el pulmdn incluyendo la fibrosis
intersticial relacionada con tabaco (enfisema marcado con cambios
fibroticos superpuestos mas leves)

El termino fibrosis-enfisema se usa en pacientes con enfisema de
predominio en lIébulos superiores y fibrosis de predominio en lIébulos
inferiores. Esos pacientes suelen tener un prondstico y manejo
terapéutico diferente a aquellos que presentan una unica condicion.

Figura 11. Patron de fibrosis-enfisema

ENFISEMA DE PREDOMINIO EN LOBULOS SUPERIORES (flechas verdes)
FIBROSIS DE PREDOMINIO EN LOBULOS INFERIORES (flechas rojas)




ENFERMEDAD INTERSTICIAL INDUCIDA POR
FARMACOS

* La enfermedad pulmonar intersticial inducida por farmacos
constituye un subgrupo con caracteristicas de imagen inespecificas.
Debe considerarse en todo diagndstico diferencial, especialmente
en los casos que muestran un patron diferente al de NIU.

* Clasicamente, la EPI inducida por farmacos se asocia con un patron
dominante de consolidacion en vidrio deslustrado y/o neumonia
organizada, mas que con fibrosis franca.

 El metotrexato, la amiodarona y la nitrofurantoina son ejemplos
bien conocidos de farmacos neumotoxicos.

%
o /

Figura 12. Neumonitis toxica por everolimus

PATRON DOMINANTE DE VIDRIO DESLUSTRADO (flechas verdes)
Y/O NEUMONIA ORGANIZADA




DIANOSTICO DEFINITIVO DE FPI

El diagndstico definitivo de la FPI es un desafio y requiere la exclusion de
otras entidades clinicas de causa conocida asociadas a un patrén
radioldgico/histoldgico de NIU.

Se recomienda un manejo multidisciplinar, que incluya a médicos generales,
radidlogos y patélogos, para evitar retrasos en el diagndstico y permitir un
tratamiento precoz.

El patron histologico de NIU demuestra una heterogeneidad temporal
referida a la presencia simultdnea de areas de fibrosis densa, fibrosis
temprana y pulmén sano en un Unico campo microscoépico.

La biopsia no esta exenta de riesgos. Debe valorarse el riesgo-beneficio en
cada caso y valorar si va a determinar un cambio en el manejo terapéutico.

Teniendo en consideracion los hallazgos de la TC:

* Si el contexto clinico es * Biopsia independientemente
consistente, la biopsia es del contexto clinico.
innecesaria.

* Si el contexto no es tipico (<60
a, exposiciones ambientales),
es necesario biopsiar.

Patron
indeterminado/
no consistente

Patron de NIU
tipico/probable

* Se puede establecer un diagnastico
funcional si hay una neumonia
intersticial fibrosante progresivay no
hay un diagndstico alternativo.

* Debe revisarse de forma periddica.

Biopsia no
disponible



INFORME RADIOLOGICO

El informe radioldgico debe presentar una terminologia
estandarizada, describiendo los hallazgos que justifican
el patron de fibrosis diagnosticado, con el objetivo
ultimo de identificar si existe un patron NIU y su
categoria.

En los estudios de seguimiento, es fundamental
describir la presencia de nuevos hallazgos,
complicaciones o progresion de la enfermedad, en
comparacion con los estudios previos.



CONCLUSIONES

La discusion multidisciplinar mediante consenso clinico-
radiolégico-patoldgico es el estandar de referencia en el
manejo de la FPI.

El TC de tdérax es la técnica de eleccion para la
categorizacion inicial y de seguimiento de los pacientes
con sospecha de patologia intersticial y mas
concretamente de FPI.

El radidlogo debe estar familiarizado con los criterios
diagnosticos y con los hallazgos observados en otras
causas de fibrosis pulmonar.

Una clasificacion adecuada basada en el patréon de la
TCAR permite detectar precozmente la fibrosis, distinguir
el patron NIU de los que sugieren un diagndstico
alternativo, determinar la necesidad de biopsia y orientar
el tratamiento adecuado para frenar la progresion de Ia
enfermedad.
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