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3.- RESUMEN

NEUMONIAS INTERSTICIALES IDIOPATICAS: CARACTERISTICAS CLINICAS Y
RADIOLOGICAS POR TOMOGRAFIA DE ALTA RESOLUCION, DE LA POBLACION
ADULTA ATENDIDA EN EL HOSPITAL GENERAL “GAUDENCIO GONZALEZ GARZA”.

OBJETIVOS: Describir las caracteristicas clinicas y radiolégicas de las neumonias
intersticiales idiopaticas observadas por tomografia de alta resolucion de la poblacién
adulta atendida en el Hospital General “Gaudencio Gonzalez Garza”

MATERIAL Y METODOS: Se reuniran los estudios de imagen efectuados de enero del
2011 a mayo del 2013 de los pacientes mayores de 16 afos atendidos en el Hospital
General “Gaudencio Gonzalez Garza” CMN La Raza, con el diagndstico clinico de
neumonia intersticial confirmado por evolucion clinica, estudio tomogréfico de alta
resolucion pulmonar, y que se encuentre en cualquier linea de tratamiento o seguimiento.

INTRODUCCION: Las enfermedades pulmonares intersticiales engloban tres grupos de
procesos (1): los de causa conocida o asociados a entidades clinicas bien conocidas
(enfermedades del colageno, ciertos farmacos, radiacion); los primarios o asociados a
otras enfermedades no bien definidas (sarcoidosis, histiocitosis de células de Langerhans,
amiloidosis); y, finalmente, los idiopaticos. Apenas conocemos la patogénesis de las
neumonias intersticiales y sélo se identifica un agente causal en el 35% de los pacientes,
por lo que la mayoria de los casos se consideran idiopaticos.

Estas condiciones son raras, su incidencia en Estados Unidos es de 31.5 de cada
100.000 hombres y de 26.1 de cada 100.000 mujeres.

La mayor disponibilidad de la tomografia de alta resolucién (TCAR) asi como la biopsia
por video toracoscopia asistida (VATS) han permitido mayor diagndstico y comprensién
de estas entidades.

Las Neumonias intersticiales idiopaticas incluyen siete entidades: fibrosis pulmonar
idiopatica, neumonia intersticial no especifica, neumonia organizada -criptogénica,
bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad pulmonar intersticial, neumonia
intersticial descamativa, neumonia intersticial linfoide y neumonia intersticial aguda .

Los principales sintomas clinicos de las NIl son no especificos y consiste en tos y disnea,
sin embargo, otros factores tales como edad, sexo, factores de riesgo, y el curso de la
enfermedad puede ser (til para distinguir entre las diversas entidades.

RESULTADOS: Se revisaron un total de 153 tomografias de térax con algoritmo de alta
resolucién con diagnostico de neumonia intersticial que contaban con los criterios de
inclusion. Se obtuvo 30 pacientes del total de los estudiados, se les logro confirmar el
diagndstico de neumonia intersticial idiopatica y estos la mas frecuente que se encontrd
en la poblacion atendida en el Hospital General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del CMN
La Raza fue la neumonia intersticial idiopatica intersticial con una frecuencia del 93% y en
menor porcentaje la neumonia organizada criptogénica y la bronquiolitis respiratoria
asociada a enfermedad pulmonar intersticial con un porcentaje de 3.3% ambas.
DISCUSION: Las neumonias intersticiales idiopaticas son un grupo de enfermedades las
cuales comparten presentacion clinica, sin embargo mediante la tomografia de térax con
algoritmo de alta resolucion podemos encontrar algunas caracteristicas que nos ayudan a
distinguir y a clasificar mejor a estas enfermedades, sin dejar de mencionar que el
diagndstico definitivo de las mismas se establece por biopsia.



4.- ANTECEDENTES HISTORICOS

La primera clasificacion de las neumonias intersticiales idiopaticas (NII) fue
propuesta por Liebow y Carrington en 1969 (3). Mas de un cuarto de siglo después
Katzenstein y Myers revisan la clasificacion e introducen el término de neumonia
intersticial no especifica (NINE) donde incluyen un grupo de pacientes con caracteristicas
morfol6gicas diferentes a la de los grupos conocidos y que, ademas, tienen un curso
clinico méas favorable que la neumonia intersticial usual.

En junio de 2001 se alcanza un consenso entre clinicos, radiélogos y patélogos de
la American Thoracic Society (ATS) y de la European Respiratory Society (ERS) sobre las
definiciones y los criterios diagndésticos de las NIl. El cambio mas sustancial consiste en
gue la definiciobn de cada entidad descansa en criterios clinicos, por TCAR y en los
hallazgos anatomopatoldgicos. El diagnéstico final es por tanto multidisciplinario, lo que
mejora las variaciones interobservador en el diagnéstico final.

En los afios 40 Hamman y Rich(4), describen por primera vez una entidad
fibrosante pulmonar, la cual por muchos afios y aun en algunos lugares al momento actual
se le conoce como sindrome de Hamman and Rich, hoy dia sabemos que corresponde a
la neumonia intersticial aguda (NIA), en donde la diferencia entre NIA y FPI/NIU consiste
en la respuesta a nivel pulmonar que se establece, ya que en la NIA después de un dafio
inicial (no conocido) presenta progresion directa hacia un deterioro pulmonar irreversible,
mientras que en la segunda el dafio tisular es cronico, perpetuandose en forma recurrente
con progresiéon gradual mas lenta.

Por otro lado, en los afios 70 Liebow y Carrington, dan a conocer su clasificacion,
la cual ain se maneja a pesar de su modificacion por Katenstein en los 80 y mas
recientemente por el Consenso de la ATS/ERS. En donde lo mas relevante, y que durante
varias décadas se manejo el concepto de una fase temprana y tardia de la FPI, en donde
la etapa inicial o inflamatoria estaba representada por la neumonia intersticial
descamativa (NID) y la fase tardia o cicatrizal por la NIU, de ahi la explicacién de porqué
algunos pacientes respondian y otros no al manejo antiinflamatorio, como son los
esteroides sistémicos, ya que la explicacion a ello era que la respuesta terapéutica estaba
determinada por el grado de inflamacién presente en la biopsia pulmonar, y con gran
sorpresa, no es raro oir este concepto ya obsoleto, aun sabiendo que se trata de dos
entidades completamente diferentes, ya que la NID presenta rasgos clinicos, de imagen e
histolégicos completamente diferentes a la FPI/NIU, incluso si observamos las curvas de
sobrevida la NID presenta casi el 100% de casos vivos a mas de 10 afios de seguimiento,
esto estd determinado por el gran componente inflamatorio presente en esta entidad que
a diferencia de la FPI/NIU que se le ha considerado en los dltimos afios como una
enfermedad de tipo proliferativo epitelial, lo que si representa en estos momentos un
dilema es si la bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad intersticial pulmonar (BR-
EIP) es una entidad diferente o representa una forma localizada a la via aérea de la NID,



ya que ambas entidades guardan rasgos morfolégicos muy parecidos y ambas entidades
se desarrollan en asociacion al habito tabaquico.

A partir de los 80, Katenstein reporta por primera vez una entidad conocida hasta
la fecha como neumonia intersticial no especifica (NINE) que se diferenciara de la
FPI/NIU, aun en sus formas crénicas o fibréticas, por la temporalidad homogénea de las
alteraciones en el aspecto morfolégico, a diferencia de la heterogeneidad temporal que
presentan las alteraciones en la FPI/NIU, esto quiere decir que mientras en la NINE
vemos un aspecto similar en todo el campo de vision al microscopio, en la NIU veremos
una alternancia de diferentes alteraciones en la laminilla, en otras palabras podemos
observar areas terminales que muestran solo cicatrices y destruccion al lado de una zona
normal o con pocos cambios histoldgicos.

Por ultimo, tenemos a la neumonia organizada criptogénica (NOC), probablemente
mas conocida por su nomenclatura anterior de neumonia organizada con bronquiolitis
obliterante o bien el tan famoso BOOP (por sus siglas en inglés) y a la neumonia
intersticial linfoidea (NIL), ambas entidades presentan formas idiopaticas, pero en
ocasiones estan mas relacionadas a sus causas secundarias, por lo que algunos autores
previo al consenso de la ATS/ERS las habian excluido del grupo de las NII.

La clasificacion de las neumonias intersticiales idiopéticas (NII) por la American
Thoracic Society y la European Respiratory Society, publicada en el 2002, define los
patrones morfolégicos clinico-radiol6gico-patoldgicos en los que se basa el diagndstico

(5).



5.- MARCO TEORICO

Las enfermedades pulmonares intersticiales engloban tres grupos de procesos (1):
los de causa conocida o asociados a entidades clinicas bien conocidas (enfermedades del
colageno, ciertos farmacos, radiacién); los primarios o asociados a otras enfermedades no
bien definidas (sarcoidosis, histiocitosis de células de Langerhans, amiloidosis); v,
finalmente, los idiopaticos. Apenas conocemos la patogénesis de las neumonias
intersticiales y solo se identifica un agente causal en el 35% de los pacientes, por lo que la
mayoria de los casos se consideran idiopaticos.

Las neumonias intersticiales idiopaticas (NII) incluyen un grupo de entidades (2),
gue hacen parte de las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID), cuya
causa no es conocida.

Estas comprometen el intersticio, el cual es el espacio entre la membrana basal
epitelial y la endotelial. El dafio adicionalmente puede afectar el espacio aéreo, la via
aérea periférica y los vasos sanguineos.

Se llaman idiopaticas cuando el interrogatorio descarta causas conocidas de dafio
intersticial pulmonar como drogas, enfermedades del colageno y sustancias ambientales
asi como la sarcoidosis, la linfagioleiomiomatosis, la histiocitosis X y la neumonia
eosinofilica.

Estas condiciones son raras, su incidencia en Estados Unidos es de 31.5 de cada
100.000 hombres y de 26.1 de cada 100.000 mujeres.

La mayor disponibilidad de la tomografia de alta resolucién (TCAR) asi como la
biopsia por video toracoscopia asistida (VATS) han permitido mayor diagnéstico y
comprension de estas entidades.

Las NIl incluyen siete entidades (6): fibrosis pulmonar idiopatica (FPI), que se
caracteriza por el patron morfolégico de neumonia intersticial usual (NIU), neumonia
intersticial no especifica (NINE), neumonia organizada criptogénica (NOC), bronquiolitis
respiratoria asociada a enfermedad pulmonar intersticial (BR-EPI) , neumonia intersticial
descamativa (NID), neumonia intersticial linfoide (NIL) y neumonia intersticial aguda (NIA).

Los hallazgos caracteristicos por tomografia computarizada en la NIU son
predominantemente opacidades reticulares basales y periféricas con patrén en panal de
abeja y bronquiectasias por traccion. En la NINE las opacidades basales en vidrio
deslustrado tienden a predominar sobre las opacidades reticulares con bronquiectasias
por traccion sélo en la enfermedad avanzada. La NOC se caracteriza por la consolidacion
irregular periférica o peribroncovascular. La BR-EPI y NID son enfermedades
relacionadas con el tabaquismo y se caracterizan por nddulos centrolobulillares y
opacidades en vidrio esmerilado.
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La NIL se caracteriza por opacidades en vidrio esmerilado, a menudo en
combinacién con lesiones quisticas. La NIA se manifiesta como consolidacion pulmonar
difusa con opacidades en vidrio esmerilado, que suelen progresar a fibrosis en los
pacientes que sobreviven a la fase aguda de la enfermedad. El diagndstico correcto de NIl
s6lo puede lograrse por medio de consenso interdisciplinario y correlacion estricta de
imagenologia clinica y los hallazgos histopatolégicos.

En su forma idiopatica, las NIl son enfermedades raras. Sin embargo, los
trastornos mas frecuentes, tales como la sarcoidosis, vasculitis y enfermedades del tejido
conectivo pueden mostrar patrones morfoldgicos idénticos, y las NIl se consideran
"prototipos" para estas alteraciones morfologicas (6). Debido a que la imagen juega un
papel crucial en la identificacién tanto de la forma idiopéatica y secundaria de neumonia
intersticial, los radiélogos deben estar familiarizados con las manifestaciones morfolégicas
y clinicas y el enfoque de diagndstico para estas enfermedades.

Los principales sintomas clinicos de las NIl son no especificos y consiste en tos y
disnea, sin embargo, otros factores tales como edad, sexo, factores de riesgo, y el curso
de la enfermedad puede ser util para distinguir entre las diversas entidades.

La clasificaciébn de las NIl se basa en criterios histolégicos, pero cada patrén
histolégico se asocia con un patrén caracteristico por tomografia computarizada (CT),
siempre que se utilice una técnica apropiada de CT, se correlacionan bien con los
hallazgos histolégicos

CONCEPTOS
RADIOLOGIA SIMPLE DE TORAX (7)

Desde un punto de vista exclusivamente radiologico, las enfermedades
pulmonares se clasifican en alveolares e intersticiales. El patrén alveolar se caracteriza
por la presencia de mudltiples opacidades de aspecto algodonoso y margenes mal
definidos, que tienden a la coalescencia y que se acompafan de broncograma aéreo en
su interior.

Por el contrario, el patron intersticial se caracteriza por la presencia de multiples
imagenes lineales o nodulares que presentan una distribucién bilateral y dispersa. Esta
clasificacion, aunque aceptada y util para el manejo radiologico de muchas lesiones
difusas, es en algunos casos limitada y en ocasiones equivoca. Algunas enfermedades
clasificadas radiol6gicamente como alveolares muestran histologicamente una clara
localizacién intersticial de las lesiones y viceversa. La dificultad en la lectura de algunos
patrones radioldgicos se demuestra cuando, entre un grupo de expertos radiélogos
toracicos, existe un desacuerdo de interpretacion en un 30% de los casos.
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Con el Unico objetivo de estandarizar una determinada terminologia descriptiva,
algunos problemas de interpretacion se intentaron resolver adaptando a la lectura de las
enfermedades infiltrativas difusas el método descriptivo establecido por la ILO
(International Labour Office) para el diagnéstico de las neumoconiosis. La dificultad en la
valoracion radiologica de estos procesos motivd que Felson publicara un articulo en el
que afiadia un nuevo patrén (I don't know pattern) a la lista de los ya existentes para
describir los procesos intersticiales.

Es importante resaltar que ante un paciente sintomatico, la normalidad del estudio
radiologico convencional no descarta la existencia de una enfermedad infiltrativa difusa
pulmonar. En una revision de 458 pacientes diagnosticados de enfermedad infiltrativa
difusa cronica mediante biopsia pulmonar, Epler y col. demostraron que la placa simple de
térax fue normal en el 9.6 % de los casos; las enfermedades que mas frecuentemente se
presentaron con un estudio radiolégico simple normal fueron: a) sarcoidosis, b) neumonia
intersticial descamativa, c) alveolitis alérgica extrinseca, d) linfangitis carcinomatosa y e)
bronquiolitis obliterante.

A pesar de sus limitaciones, la radiografia simple de torax sigue siendo de gran
utilidad en la valoracién de la enfermedad pulmonar infiltrativa difusa. Disponer de los
estudios radiol6gicos previos nos permitira saber si el proceso es agudo o crénico y
valorar la severidad del mismo.

TOMOGRAFIA COMPUTADA DE ALTA RESOLUCION (TCAR)

La TC alcanz6 protagonismo en el estudio y diagndstico de la enfermedad
pulmonar infiltrativa difusa hacia la mitad de la década de los 80. Los avances técnicos
permitieron el desarrollo de una nueva técnica de TC denominada de alta resolucion
(TCAR), en la que se utiliza un grosor de corte de 1-2 mm y una reconstruccion utilizando
un algoritmo 6seo. La TCAR permite una mejor resolucion espacial a pesar de la aparicion
de un aumento del ruido visible en las imagenes. Este aumento de ruido no dificulta la
interpretacion clinica de las imagenes obtenidas excepto en los pacientes muy obesos.

En la actualidad la TCAR se ha convertido en el método de imagen mas sensible
para el estudio de la patologia difusa pulmonar. Su resolucion espacial permite obtener
imagenes anatomicas tan precisas que son morfolégicamente comparables con los cortes
macroscopicos obtenidos directamente del pulmon.

El espacio intersticial se divide en tres compartimentos: 1) compartimento central o
axial, que rodea las estructuras bronco-vasculares, arterias y venas bronquiales y
linfaticos centrales, 2) compartimento periférico, que rodea los lobulillos pulmonares y
forma los septos interlobulares donde se localizan las venas y linfaticos encargados del
drenaje lobulillar y 3) compartimento parenquimatoso situado en la pared alveolar.
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El estudio radiolégico de las enfermedades intersticiales deberd realizarse
mediante TC de alta resolucion.

Existen cuatro patrones radioldgicos basicos en TC de alta resolucién: 1) Patrén
Linear-Reticular, 2) Patrén nodular, 3) Patrén en “vidrio deslustrado”™ y 4) Patron
quistico. Anatdbmicamente las lesiones se localizan en uno de los tres compartimentos
intersticiales (central, periférico o alveolar) o son mixtas afectando a mas de un
compartimento. No es habitual que las enfermedades infiltrativas difusas se presenten con
un patron unico. Normalmente los patrones son mixtos y el tipo de patrén radiologico y la
distribucién anatomica de las lesiones serdn los que determinaran el diagnéstico de la
enfermedad infiltrativa difusa.

Patron Lineal-Reticular

El patrén linear-reticular aparecerd cuando se produzca un engrosamiento
intersticial a nivel de los septos interlobulares, a nivel intralobular o cuando exista
panalizacién. Debido a una menor organizacién anatémica lobulillar, el engrosamiento de
los septos interlobulares en la porcion central del parénquima pulmonar producird
imagenes lineales de varios centimetros de longitud. ElI engrosamiento de los septos
interlobulillares localizados en la periferia del parénquima pulmonar y situados
perpendicularmente a la superficie pleural, se corresponderan con las denominadas lineas
B de Kerley.

Panalizaciéon

La presencia de fibrosis asociada a desestructuracion de la arquitectura pulmonar
y a la presencia de imagenes quisticas de pequefio y gran tamafio produce una imagen
caracteristica en la TCAR descrita como “panalizacién”. La fibrosis pulmonar establecida
se acompafiard de una retraccion y desestructuracion del parénquima y de un
estiramiento y dilataciébn a nivel bronquial/bronquiolar que se corresponderan con la
imagen caracteristica en TCAR de “bronquiectasias/bronquiolectasias de traccion”.

Patrén nodular

Los nodulos de pequeiio tamafio (> 2 mm) o miliares (1-2 mm) pueden
identificarse sin excesiva dificultad en la TCAR. El patrén micronodulillar es un hallazgo
radiolégico frecuente en los pacientes con enfermedades granulomatosas como la
sarcoidosis, tuberculosis, silicosis e histiocitosis de células de Langerhans asi como en
pacientes con metastasis.
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Patrén en “vidrio deslustrado”™

El patrén en “vidrio deslustrado” se define como un tenue aumento de la densidad
pulmonar de distribucion a menudo geogréfica, que no borra los margenes de las
estructuras vasculares que contiene. En la mayoria de los casos, el patrén en “vidrio
deslustrado” nos indicara una patologia potencialmente tratable (86%).

En pacientes inmunodeprimidos, la presencia de un patrén en “vidrio deslustrado”
es muy sugestivo de infeccion oportunista. En los enfermos de SIDA, se describe
asociado a la infeccién por Pneumocistis carinii.

Patron quistico

El patrén quistico se caracteriza por la presencia de lesiones de paredes finas (<3
mm), generalmente redondeadas, que contienen aire en su interior. Una amplia variedad
de enfermedades pulmonares difusas presentan un patron radiolégico de tipo quistico,
entre las que se incluyen: enfisema centrocinar, bronquiectasias, histiocitosis de células
de Langerhans y linfangioleiomiomatosis.

LA FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) supone el 50-60% de todas las neumonias
intersticiales idiopaticas, con una prevalencia que se sitia entre 13/100.000 hab en
mujeres y 20/100.000 hab en varones (8)

La FPI es la entidad mas comun de las NIl. Por definicién, la FPI es el término para
el sindrome clinico asociado con el patrén morfoloégico de la NIU. Con una mediana de
supervivencia que oscila entre 2 a 4 afios y tiene un prondéstico sustancialmente peor que
NINE, NCO, BR-EPI, NID, y NIL.

Caracteristicas clinicas

El paciente tipico con FPI tiene 50 afios 0 mas. Los pacientes se presentan con
empeoramiento progresivo de la disnea y tos no productiva (6). Muchos pacientes
también informan que la aparicion sutil de los sintomas meses o incluso afios antes fue
confundida con una enfermedad respiratoria menos grave, lo que retrasé la derivacion a
un centro especializado. Aunque se ha reportado predominio en los hombres, no hay
predileccion de sexo. Una historia de tabaquismo parece ser un factor de riesgo para el
desarrollo de la FPI, sin embargo, no parece afectar el curso de la enfermedad. Por lo
general, los pacientes no responden a una terapia de dosis alta de corticosteroides; datos
sugieren que, debido a los efectos secundarios considerables de corticosteroides, esta
terapia podria incluso estar contraindicado. Sin embargo, una terapia de combinacién de
una ciclosporina y corticosteroides parece ser eficaz para las exacerbaciones agudas de
la FPI. Ademas, los pacientes deben ser considerados candidatos para el trasplante de
pulmén en estadio precoz después del diagnéstico.
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Caracteristicas histoldgicas.

El sello distintivo histolégico de la NIU es la presencia de focos dispersos
fibroblasticos. Tipicamente, la afectacion pulmonar es heterogénea y areas de pulmon
normal alternadas con inflamacion intersticial y panalizacion.

Debido a la afectacion pulmonar irregular, la evaluacion histolégica de mdltiples
muestras de biopsia de un paciente puede revelar patrones histologicos discordantes. La
evidencia del patrén de NIU en una muestra de biopsia esta asociada con un peor
pronostico, independientemente de otros patrones coexistentes. Por lo tanto, las muestras
de biopsia de mas de un lébulo se debe obtener en cualquier paciente con sospecha de
NIl, la TC de alta resolucion representa una herramienta de guia para determinar la
ubicacién apropiada anatomica de la zona de la biopsia.

Caracteristicas radiolégicas

La radiografia de térax es normal en la mayoria de los pacientes con enfermedad

temprana. En la enfermedad avanzada, la radiografia de térax muestra disminucion de los
volimenes pulmonares y opacidades reticulares subpleurales que aumentan desde el
vértice hasta la base de los pulmones.
Este gradiente apicobasal es aln mejor visto por TC de alta resolucion. Junto con
opacidades reticulares subpleurales y patron en panal de abeja macroquistico combinado
con bronquiectasias de traccion, el gradiente apicobasal representa una triada de signos
gue es altamente sugestiva de NIU.

Por lo tanto, la UIP debe ser considerada en pacientes que se presentan con bajos
volimenes pulmonares, opacidades reticulares y subpleurales, patrén en panal de abeja
macroquistico, y bronquiectasias de traccion, la extension de la cual aumenta desde el
vértice hasta la base de los pulmones. En el paciente tipico con UIP, la enfermedad es
mas extensa en la seccidon mas basal de la exploracion TC de alta resolucion. Opacidades
en Vidrio deslustrado estan presentes en la mayoria de los pacientes con UIP pero
generalmente se limitan en extensién. Tipicamente, los hallazgos de imagen son
heterogéneos, con &reas de fibrosis alternando con zonas de pulmén normal.

En pacientes que muestren una distribucién y un patrén caracteristico por TC de
alta resolucién de NIU, asi como las caracteristicas clinicas apropiadas, el diagnéstico

puede ser realizado con fiabilidad sin biopsia.

NEUMONIA INTERSTICIAL NO ESPECIFICA

La NINE es menos comun que NIU, pero sigue siendo uno de los hallazgos
histolégicos mas comunes en los pacientes con NIl (9). La NINE se asocia con una
variedad de imagenes y hallazgos histolégicos, y el enfoque del diagndéstico es muy
dificil.
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Sin embargo, la distincion de la NINE de la NIU es mas que académico, teniendo
en cuenta la mejor respuesta a los corticosteroides visto en un subgrupo de pacientes con
neumonia intersticial no especifica.

Debido a la variabilidad clinica, radiolégica y patologica de la NINE, el término
debe considerarse como un diagndstico provisional, hasta la caracterizacion adicional de
esta entidad se haya establecido.

Caracteristicas clinicas

El paciente tipico con NINE es de entre 40 y 50 afios de edad y es por lo general
alrededor de una década més joven que los pacientes con FPI. Los sintomas de NINE
son similares a los de la FPI, pero generalmente es mas leve. Los pacientes se presentan
con disnea la cual empeora gradualmente durante varios meses, y que a menudo
experimentan fatiga y pérdida de peso. No hay predileccién de sexo y el tabaquismo no es
un factor de riesgo evidente en el desarrollo de la NINE. El tratamiento de los pacientes
con NINE se basa en el uso de corticosteroides sistémicos en combinacion con farmacos
citotoxicos, tales como ciclofosfamida y ciclosporina, la mayoria de los pacientes se
estabiliza 0 mejoran con esta terapia.

Aunque principalmente esta definido como una enfermedad idiopética, el patrén
morfolégico de la NINE se encuentra en asociacion con trastornos frecuentes, tales como
enfermedades del tejido conectivo, neumonitis por hipersensibilidad o la exposicién a
farmacos. Una vez que el patron morfolégico de la NINE se ha determinado en un
paciente, estas formas secundarias de NINE deben ser descartadas por el clinico.

Caracteristicas histol6gicas

El patrén histolégico de la NINE se caracteriza por la participacion temporal y
espacialmente homogénea del pulmon.

Esta homogeneidad es una caracteristica clave en la diferenciacién del patrén de
NINE del patrén de NIU. Sobre la base de las proporciones variables de inflamacion y
fibrosis, las NINE se dividen en subtipos celulares y fibrosante. En la forma celular de
NINE, el engrosamiento de los septos alveolares es causado principalmente por células
inflamatorias; en la forma fibrosante de NINE, la fibrosis intersticial se considera ademas
de la inflamacion leve. La NINE de tipo celular es menos comun que la NINE fibrosante
pero muestra una mejor respuesta a los corticosteroides y tiene un prondstico mucho
mejor. La distincion histologica entre NINE fibrética y NIU es dificil y estd sujeta a
variacion interobservador sustancial.

Caracteristicas Radiolégicas

En los pacientes con NINE en estadio temprano, la radiografia de térax es normal
(20).
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En la enfermedad avanzada, los infiltrados pulmonares bilaterales son la
anormalidad mas sobresaliente. Los I6bulos pulmonares inferiores son mas
frecuentemente implicados, pero un gradiente apicobasal evidente, como se ve en la NIU,
suele faltar.

La TC de alta resolucion tipicamente revela una distribucion subpleural y simétrica
en lugar de anormalidades pulmonares. La manifestacibn mas comdln consiste en un
parcheado de vidrio deslustrado irregular combinadas con opacidades lineales o
reticulares y micronddulos dispersas. En la enfermedad avanzada, bronquiectasias de
traccion y areas de consolidacién se puede ver, sin embargo, las opacidades en vidrio
deslustrado siguen siendo la caracteristica mas evidente por TC de alta resolucion en el
paciente tipico con NINE y estan relacionados con el hallazgo histolégico de la
inflamacién intersticial homogénea.

Otros hallazgos en la NINE avanzada incluyen quistes subpleurales, pero en
comparacion con los de la NIU, estos quistes son mas pequefios y limitados en extension
(6). El término "panal de abeja microquistico” se utiliza para estos cambios quisticos en la
NINE, en comparacion con el panal de abeja macroquistico visto en NIU. Aunque las
caracteristicas por TC de la NINE celular y fibrética se superponen considerablemente, se
ha demostrado que el panal de abeja se observa casi exclusivamente en pacientes con
NINE fibrética. Otros hallazgos por TC que se han correlacionado con una mayor
probabilidad de fibrosis en la NINE son la extensién de las bronquiectasias de traccion y
opacidades intralobulares reticulares.

Debido a la coincidencia sustancial de los patrones por TC de alta resolucion, el
principal diagnéstico diferencial por TC en la NINE es la NIU. Las principales
caracteristicas por TC que favorecen el diagndstico de la neumonia intersticial no
especifica a través de la NIU son la afectacion pulmonar homogénea sin un gradiente
apicobasal evidente, asi como anormalidades extensas en vidrio esmerilado, un patrén
reticular fino y micronédulos. El seguimiento por TC también demuestra las diferencias
entre los pacientes con NINE y aquellos con NIU. En pacientes con NINE, el patron en
vidrio deslustrado generalmente no progresa a areas de panal de abeja, incluso si hay
bronquiectasias asociadas. Sin embargo, en los pacientes con NIU, la progresién del
vidrio esmerilado a panal de abeja es comun e indica fibrosis irreversible.

A pesar de las diferencias en la distribucion y el patron por TC, el diagnéstico
diferencial entre la NIU/ NINE sigue siendo un reto, y la biopsia pulmonar quirirgica es
necesaria en todos los pacientes que no presentan las caracteristicas clinicas tipicas por
TC de NIU.
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NEUMONIA ORGANIZADA CRIPTOGENICA

El patron histolégico de la NOC es el de una neumonia organizada, anteriormente
conocida como bronquiolitis obliterante con neumonia organizada (BONO) (6). El
término BOOP se ha omitido para evitar la confusion con enfermedades respiratorias tales
como bronquiolitis constrictiva.

Caracteristicas clinicas

El paciente tipico con NOC tiene una edad media de 55 afios. Hombres y mujeres
son igualmente afectados y se presentan con disnea leve, tos y fiebre que han estado
desarrollando durante algunas semanas. Los pacientes suelen informar de una infeccién
de las vias respiratorias que precede a los sintomas, y los antibidticos se prescriben
comunmente en una consulta anterior. No hay asociacién con el tabaquismo, de hecho, la
mayoria de los pacientes son no fumadores o ex-fumadores. La mayoria de los pacientes
se recuperan completamente después de la administracion de corticosteroides, pero las
recaidas son frecuentes en los 3 meses después de que la terapia con corticosteroides se
reduce o se detiene. Al igual que otras neumonias intersticiales, el patrén de neumonia en
organizada puede producirse en una amplia variedad de entidades, en particular en las
enfermedades vasculares de la colagena y en las enfermedades pulmonares infecciosas
e inducidas por farmacos. Por lo tanto el diagnostico final de la NOC debe ser realizado
s6lo después de la exclusion de otras posibles causas de neumonia organizada.

Caracteristicas histoldgicas

El sello distintivo histolégico de la neumonia organizada es la presencia de pélipos
de tejido de granulacion en los conductos alveolares y alvéolos. Estas proliferaciones de
fibroblastos son resultado de la organizacién de los exudados inflamatorios intraalveolares
(11). Por lo general, hay compromiso pulmonar irregular con preservacion de la
arquitectura pulmonar.

Caracteristicas Radiolégicas.

La radiografia de térax en los pacientes con NOC generalmente muestra
consolidaciones parcheadas unilaterales o bilaterales que se asemejan a los infiltrados
neumonicos. Sin embargo, las consolidaciones en la NOC no representan una neumonia
activa sino que resultan de las proliferaciones de fibroblastos intraalveolares, que pueden
estar asociados con la infeccidon respiratoria anterior. Algunos pacientes presentan
opacidades nodulares en la radiografia de térax. Los volimenes pulmonares se
conservan en la mayoria de los pacientes.

Con frecuencia, los hallazgos por TC son mucho mas extensos de lo esperado a
partir de una revision de la radiografia de térax.
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Las anormalidades pulmonares muestran una distribucion caracteristica periférica
o peribronquial, y los lI6bulos pulmonares inferiores estan mas frecuentemente implicados.
En algunos casos, el area subpleural més exterior esta a salvo. Tipicamente, la aparicion
de las opacidades pulmonares varia desde vidrio esmerilado a consolidacién, en este
altimo el broncograma aéreo y una leve dilatacion bronquial cilindrica son un hallazgo
comun. Estas opacidades tienen una tendencia a migrar, cambiando la ubicacion y
tamafio, incluso sin tratamiento. Son de tamafio variable, desde unos pocos centimetros
hasta un lI6bulo completo.

Entre los hallazgos imagenolégicos atipicos incluyen opacidades lineales
irregulares, lesiones focales solitarias que se asemejan a cancer de pulmén o nédulos
mdultiples que pueden cavitar. En cualquiera de los casos, el diagndstico debe ser
confirmado con biopsia pulmonar abierta. El papel de la biopsia pulmonar transbronquial
en el diagnostico de la NOC se encuentra actualmente en evaluacion.

BRONQUIOLITIS RESPIRATORIA ASOCIADA A ENFERMEDAD PULMONAR
INTERSTICIAL

La BR-EPI es una enfermedad pulmonar intersticial relacionada con el tabaquismo
y se cree que representan una forma exagerada y sintomatica de la bronquiolitis
respiratoria.

Caracteristicas clinicas

Los pacientes con BR-EPI tienen generalmente de 30-40 afios de edad y tienen
un historial de tabaquismo en promedio de 30 paquetes/afio. Los hombres se ven
afectados casi el doble de frecuencia que las mujeres y se presentan con disnea y tos
leve. Dejar de fumar es el componente mas importante en el manejo terapéutico de la BR-
EPI. Sin embargo, la mayoria de los pacientes también reciben terapia con
corticosteroides.

Caracteristicas histoldgicas

El sello histopatolégico de la BR-EPI es la acumulacién intraluminal de macrofagos
pigmentados centrados alrededor de los bronquiolos respiratorios. Inflamacion leve
peribronquial y fibrosis suelen estar presentes. Los hallazgos en los pacientes con BR-EPI
no se pueden diferenciar histologicamente de los observados en los pacientes
asintomaticos con bronquiolitis respiratoria

Caracteristicas Radiolégicas
La radiografia de térax es poco sensible para la deteccion de la BR-EPI y suele ser

normal. A veces, el engrosamiento de la pared bronquial u opacidades reticulares se
puede ver.
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Por TC de alta resolucién la distribucion es principalmente difusa. Las principales
caracteristicas en la TC de alta resolucion de la BR-EPI son los n6dulos en combinacion
con opacidades centrolobulillares en vidrio esmerilado y engrosamientos de la pared
bronquial. Las opacidades en vidrio esmerilado han demostrado que se correlacionan con
la acumulacion de macréfagos en los conductos alveolares y los espacios alveolares. Los
nddulos centrolobulillares estan presumiblemente causados por la distribucion
peribronquial de los infiltrados intraluminales. La coexistencia enfisema centrolobulillar
moderado es comun, dado que la mayoria de los pacientes tienen antecedentes de fumar.

NEUMONIA INTERSTICIAL DESCAMATIVA

La NID esta fuertemente asociada con el consumo de cigarrillo y se considera que
representa el final de un espectro de BR-EPI. Sin embargo, la NID también se produce en
no fumadores y se ha relacionado con una variedad de condiciones, incluyendo
infecciones pulmonares y la exposicién a polvos organicos (6).

Caracteristicas clinicas

Para la mayoria de los pacientes con NID, la aparicién de los sintomas es de entre
30 y 40 afios de edad. Los hombres son afectados dos veces mas a menudo que las
mujeres, y la mayoria de los pacientes son fumadores actuales o pasados (historia de
tabaquismo promedio de 18 paquetes/afno).

Con dejar de fumar y la terapia con corticosteroides, el pronéstico es bueno. Sin
embargo, la enfermedad progresa y puede ocurrir la muerte, especialmente en pacientes
con tabaquismo continuo.

Caracteristicas histologicas

La principal caracteristica histopatolégica de la NID es la acumulacion de
macrofagos pigmentados y unas pocas células epiteliales descamadas alveolares en los
alvéolos. A diferencia de la distribucion bronquiolocéntrica en la BR-EPI, la implicacion
pulmonar en la NID es més difusa y uniforme. Por lo general, hay fibrosis leve en el
intersticio (10).

Caracteristicas Radiolégicas

Las radiografias de torax en la NID no son especificas y pueden revelar
opacidades confusas. En la TC de alta resolucion (11), la NID se caracteriza por una
opacidad difusa en vidrio deslustrado, que se correlacionan con la acumulacion
histolégicamente intraalveolar de los macréfagos y engrosamiento de los septos
alveolares.
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Por lo general, hay un predominio periférico y en el I6bulo pulmonar inferior. Otros
hallazgos por TC frecuentes incluyen opacidades irregulares lineales y pequefios
espacios quisticos, que son indicativos de cambios fibroticos.

A pesar de las diferencias en la aparicion de la BR-EPI y la NID en la TC, los
estudios de imagen pueden superponerse y pueden ser indistinguibles unos de
otros. Para mejorar la precision diagnostica, la biopsia pulmonar se requiere en todos los
casos de sospecha de BR-EPI o NID.

NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOIDE

Como una enfermedad idiopatica, la NIL es extremadamente rara. Es mucho mas
comun como una enfermedad secundaria en asociacion con enfermedades sistémicas, en
particular el sindrome de Sjogren, la infeccidén por virus de inmunodeficiencia humana y
varios sindromes de inmunodeficiencia.

Caracteristicas clinicas

La NIL es mas comun en mujeres gue en hombres, y los pacientes suelen estar en
la quinta década de la vida al momento de la presentacion. Se presentan con disnea
lentamente progresiva y tos durante un periodo de 3 o mas afos. En ocasiones, los
pacientes refieren sintomas sistémicos, como fiebre, diaforesis nocturna y pérdida de
peso. En el pasado, la NIL se consideraba un trastorno linfoproliferativo pulmonar, con
progresion posterior a linfoma maligno. Sin embargo, muchos de estos casos se han
reclasificadas como linfoma, desde el principio, y sélo un pequefio nimero de casos como
NIL definida parecen experimentar realmente la transformacion maligna. Los
corticosteroides se utilizan en la terapia de NIL, pero la respuesta es impredecible y no se
han reportado hasta la fecha ensayos controlados aleatorios de tratamiento.

Caracteristicas histoldgicas

El patrén de NIL se caracteriza por infiltracién difusa del intersticio por linfocitos,
células plasmaticas e histiocitos. Foliculos linfoides reactivos estan a menudo presentes y
distribuidos a lo largo de las regiones peribronquiolares, las cuales estan muy
inflamados. Aunque los cambios predominantes son intersticiales, los espacios aéreos
muestran cambios secundarios, que van desde los infiltrados intersticiales de liquido
proteinico y colecciones de macréfagos.

Caracteristicas Radiolégicas

La radiografia de térax en pacientes con NIL revela hallazgos inespecificos, como
opacidades reticulares bilaterales, reticulonodulares, u opacidades alveolares.
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La TC de alta resolucion es el procedimiento radiolégico de eleccién y muestra
anormalidades bilaterales que son difusas o tienen un predominio en el pulmon inferior.

La caracteristica dominante en la TC de alta resolucién en pacientes con NIL es el
patron en vidrio deslustrado, que estd relacionada con la presencia histolégica de
inflamacién intersticial difusa. Otro hallazgo frecuente es la presencia de quistes
perivasculares de paredes finas. En contraste con los cambios quisticos subpleurales,
pulmonares inferiores en la NIU, los quistes de la NIL son por lo general
intraparenquimatosos a lo largo de las zonas pulmonares medias y presumiblemente son
resultado de atrapamiento aéreo debido a infiltracibn celular peribronquial. En
combinacién con opacidades en vidrio esmerilado, estos quistes son altamente sugestivos
de NIL. En ocasiones, los nédulos y engrosamiento septal centrilobulillares se pueden ver.

NEUMONIA INTERSTICIAL AGUDA

La NIA es el tnico entre las NIl con inicio agudo de los sintomas. En la mayoria de
los casos de NIA, los criterios clinicos y de imagen para el sindrome de dificultad
respiratoria aguda se cumplen.

Caracteristicas clinicas

Los pacientes que se presentan con NIA tienen una edad media de 50 afios. La
mayoria de los pacientes desarrollan disnea grave con necesidad de ventilacibn mecanica
en menos de 3 semanas. Tipicamente, una historia de enfermedad similar a infeccién viral
existe. Hombres y mujeres son igualmente afectados, y el tabaquismo no parece
aumentar el riesgo de desarrollo de NIA. El tratamiento es principalmente de apoyo y
consiste en la administracion de oxigeno suplementario. Los corticosteroides parece ser
eficaces en la fase temprana de la enfermedad. Sin embargo, el pronéstico sigue siendo
pobre, con una tasa de mortalidad de 50% o mas. Aunque las recurrencias de la NIA se
han descrito, la mayoria de los pacientes que sobreviven a la fase aguda de la
enfermedad después progresan a fibrosis pulmonar.

Caracteristicas histologicas

El patrén histolégico de la NIA incluye dafio alveolar difuso, que se pueden
clasificar en una fase exudativa temprana y una fase exudativa crénica organizada,
dependiendo del momento de la biopsia en relacion con la afeccion pulmonar. La fase
exudativa se caracteriza por edema intersticial e intraalveolar, la formacién de membranas
hialinas, y la infiltracién alveolar difusa de células inflamatorias. La fase de organizacion
generalmente comienza al final de la primera semana después de la lesiébn pulmonar y se
caracteriza por la formacién de tejido de granulacion, lo que resulta en engrosamiento de
la pared alveolar. A diferencia de la apariencia heterogénea de la NIU, los cambios
fibroticos en la NIA son uniformes y se caracterizan por numerosos fibroblastos pero el
depdsito de colageno relativamente es menor.
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El estudio histopatoldgico es necesario para el diagndstico definitivo de la NIA. Sin
embargo, teniendo en cuenta el hecho de que los pacientes con NIA son a menudo
demasiado débiles para tolerar la biopsia quirargica de pulmén, con la biopsia
transbronquial parece ser suficiente.

Caracteristicas Radiolégicas

Las caracteristicas radiograficas por TC de alta resolucién de la NIA son similares
a los del sindrome de distrés respiratorio agudo, sin embargo, los pacientes con NIA son
mas propensos a tener una distribucion simétrica, bilateral, con un predominio en el |6bulo
inferior. Los angulos costofrénicos a menudo se respetan. En la fase temprana de la NIA,
las opacidades en vidrio deslustrado son el patrén dominante en la TC y reflejan la
presencia de edema alveolar septal y de las membranas hialinas. Las éareas de
consolidacion también estan presentes, pero suelen ser menos extensas y limitadas al
area dependiente del pulmén. En la fase temprana, la consolidacion del espacio aéreo es
resultado del edema y hemorragia intraalveolar.

Sin embargo, las consolidaciones también estan presentes en la fase fibrotica y
luego son el resultado de fibrosis intraalveolar. En fase tardia de la NIA, la distorsion de la
arquitectura, bronquiectasias por traccion y el patrén en panal de abeja son las
caracteristicas mas llamativas por TC y son mas graves en las zonas no dependientes
del pulmén,. Esto puede explicarse por el efecto "protector” de atelectasia y consolidacion
en las areas dependientes del pulmén durante la fase aguda de la enfermedad, que
atenua el dafio potencial asociado con la ventilacibn mecanica
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6.- OBJETIVOS:

e Describir las caracteristicas clinicas y radioldgicas de las neumonias intersticiales
idiopaticas observadas por tomografia de alta resolucion de la poblacién adulta
atendida en el Hospital General “Gaudencio Gonzalez Garza”?
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7.- JUSTIFICACION

Las neumonias intersticiales idiopaticas son un grupo heterogéneo de trastornos
no neoplasicos en la que el parénquima pulmonar es afectado por diferentes grados de
inflamacién vy fibrosis. El intersticio incluye el espacio entre el epitelio y de la membrana
basal endotelial, y es el sitio primario de las neumonias idiopaticas intersticiales. Estos
trastornos también afectan frecuentemente a los espacios aéreos, vias aéreas periféricas,
y de los vasos. La duracion de los sintomas puede ser arbitrariamente clasificados de
acuerdo a la duracion de los sintomas que puede durar algunos dias a mas de 3 meses.

Sus caracteristicas comunes y rasgos diferenciales pueden permitir
individualizarlas como enfermedades con pronéstico y tratamiento diferentes. Como
formas idiopaticas son infrecuentes, pero comparten sustrato morfoldégico con otras
enfermedades de causa conocida més frecuentes, que es necesario excluir para alcanzar
el diagnéstico definitivo. Nuestro papel consiste en identificar el patrén morfolégico
macroscopico y trabajar conjuntamente con el clinico y el patélogo para generar un
diagndstico clinico integrado, para instaurar un diagnostico diferencial prudente, al
momento de elegir tratamiento y establecer un juicio prondstico.
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8.- HIPOTESIS

No aplica por tratarse de estudio descriptivo retrospectivo.
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9.- DISENO METODOLOGICO

Estudio retrospectivo, observacional, transversal y descriptivo del andlisis en expedientes
clinicos y archivos de imagen del sistema PACS, de pacientes con diagndstico nosolégico
y confirmacion radiol6gica de neumonia intersticial idiopética, durante el periodo de enero
del 2011 a mayo del 2013, mediante la realizacién de analisis estadistico descriptivo.

MATERIAL Y METODOS

Se reunieron los estudios de imagen efectuados de enero del 2011 a mayo del 2013 de
los pacientes mayores de 16 afios atendidos en el Hospital General “Gaudencio Gonzalez
Garza” CMN La Raza, con el diagndstico clinico de neumonia intersticial confirmado por
evolucion clinica, estudio tomogréfico de alta resolucién pulmonar, y que se encuentre en
cualquier linea de tratamiento o seguimiento.

CRITERIOS DE SELECCION:
CRITERIOS DE INCLUSION:

e Edad adulta: mayor de 16 afios.

e Paciente con sospecha clinica y/o nosolégica de neumonia intersticial.

e Confirmacion diagnoéstica realizada por estudios radiol6gicos, cuadro clinico-
evolucién clinica (en ausencia de biopsia se confirma diagnéstico, excluyendo
otras causas de fibrosis pulmonar como factores ambientales, medicamentosas o
por enfermedades de tejido conjuntivo), y/o estudio histopatoldgico.

¢ Diagnostico efectuado durante el periodo de enero del 2011 a mayo 2013.

e Expediente clinico completo.

e Pacientes que contaban con estudio de tomografia computarizada de alta
resolucion pulmonar.

CRITERIOS DE EXCLUSION.

e Edad menor de 16 afios.

e Diagnostico efectuado antes del 31 de Diciembre del 2010.

e Pacientes con diagndstico descartado por presentar fibrosis de causa ambiental,
medicamentosa o por enfermedad del tejido conjuntivo, evolucién radiolégica
discrepante o dudoso, y/o estudio histopatoldgico negativo.

e En quienes no se haya realizado estudio de tomografia computarizada de alta
resoluciéon pulmonar.
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CRITERIOS DE ELIMINACION:

e Pacientes con expediente incompleto.

e Pacientes que no cuentan con estudio de tomografia computarizada de alta
resolucion.

e Pacientes que tuvieron estudios de imagen incompletos o de mala calidad.

ANALISIS DESCRIPTIVO

Los resultados se analizaron mediante estadistica descriptiva en base a proporciones y
medidas de tendencia central. Con apoyo de hojas Excel y sus funciones de promedio
para calculo de la media aritmética.

DEFINICION DE VARIABLES

EDAD:

e Definicion Conceptual: f. (lat. Aetas). Tiempo transcurrido desde el nacimiento: un nifio
de corta edad. Duracién de la vida. Duracion de una cosa material.

e Definicion operativa: Tiempo transcurrido entre el nacimiento y la fecha de estudio.
¢ Indicador: Afios cumplidos.
e Escala de medicion: Cuantitativa discreta

SEXO:

e Definicion Conceptual: m. (lat. Sexus). Diferencia fisica y constitutiva del hombre y de
la mujer, del macho y de la hembra: sexo masculino, femenino.

¢ Definicién operativa: Se clasificaron de acuerdo al género indicado en la solicitud.
¢ Indicador: Masculino / femenino
e Escala de medicidon: Cualitativa Nominal

NEUMONIA INTERSTICIAL IDIOPATICA

e Definicion Conceptual: Enfermedades pulmonares difusas caracterizadas por
inflamacion intersticial y fibrosis.

o Definicion operativa: Conjunto heterogéneo de afecciones pulmonares subagudas y
crénicas que se caracterizan por comprometer difusamente al parénquima pulmonar;
esto es, afectan al compartimiento intersticial, epitelio y espacios alveolares y al
endotelio capilar.

e Indicador: La TCAR (tomografia computarizada de alta resolucién) permite la
deteccion de la enfermedad en los casos con radiografia normal en presencia de
sintomatologia y/o alteraciones funcionales respiratorias, por otra parte permite valorar
la localizacion de las lesiones parenquimatosas y su naturaleza (areas de inflamacion,
areas de fibrosis) y en algunas enfermedades, evidencia alteraciones Utiles para la
orientacion diagnostica, ademas permite seleccionar el sitio adecuado para la toma de

28



la biopsia pulmonar. Se hara descripcion de los hallazgos descargados en tablas. A
continuacién haremos la descripcion radioldgica y tomogréfica por patrones
histolégicos:

1.

Neumonia Intersticial Usual (NIU): Radiografia de térax: infiltrado reticular de
predominio periférico y basal, panal de abeja y disminucién del volumen
pulmonar. TCAR: opacidades reticulares periféricas, mas marcadas en las
bases, panal de abeja y bronquiectasias por traccion.

Neumonia Intersticial No Especifica (NINE): Radiografia de térax: infiltrados
bilaterales mas frecuentes en las regiones inferiores y opacidades en parches.
TCAR: imagen en vidrio despulido bilateral y simétrica, con predominio
subpleural, puede haber bronquiectasias por traccion. No es frecuente el panal
de abeja ni la consolidacion.

Neumonia Organizada Criptogénica (NOC): Radiografia: consolidacién uni o
bilateral, puede ser en parches, puede haber nddulos y el volumen pulmonar
es normal. TCAR: consolidacion con broncograma aéreo, puede ser de
distribucion peribronquial o subpleural, méas frecuente en los l6bulos inferiores,
leves bronquiectasias cilindricas dentro de la consolidacion y vidrio despulido
asociado a la consolidacion.

Neumonia Intersticial Aguda: (NIA): Radiografia: infiltrado alveolar bilateral,
en parches, con broncograma aéreo. TCAR: areas en vidrio despulido, bilateral
y en parches (apariencia geogréfica), consolidacion y quistes en estadios
tardios.

Bronquiolitis Respiratoria Asociada a Enfermedad Intersticial Pulmonar
(BR-EIP): Radiografia: engrosamiento de las paredes bronquiales centrales o
periféricas y vidrio despulido. TCAR: nodulos centrilobulillares y vidrio
despulido.

Neumonia Intersticial Descamativa (NID): Radiografia: vidrio despulido
diseminado en parches, de predominio inferior y periférico. TCAR: vidrio
despulido de predominio inferior o0 en parches y opacidades reticulares en las
bases, poco panal de abeja.

Neumonia Intersticial Linfoide (NIL): Radiografia: puede presentar 2
patrones: 1) infiltrado basal con componente alveolar, o 2) infiltrado difuso con
panal de abeja. TCAR: vidrio despulido, quistes o panal de abeja perivascular,
infiltrado reticular, n6dulos y consolidacién diseminada.

e Escala de medicién: Cualitativa Nominal.

CARACTERISTICAS CLINICAS:

e Definicion Conceptual: Cada una de las circunstancias o caracteres naturales o
adquiridos que distinguen a las enfermedades.

e Definicion operativa: Signo y sintomas clinicos como manifestacion objetivable
consecuente a la enfermedad neumoldgica, y que se hace evidente en la biologia del
enfermo:
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Neumonia Intersticial Usual (NIU): Caracteristicas clinicas: Desarrollo
insidioso de disnea con los esfuerzos que va empeorando asi como la tos no
productiva y refractaria. Los sintomas constitucionales son raros. En un 25 a
50% hay hipocratismo digital y al examen fisico lo mas caracteristico son los
estertores bibasales ya mencionados. Los signos de cor pulmonale son
tardios. Las exacerbaciones agudas son conocidas como forma acelerada y se
caracterizan por progresion de la disnea en un mes 0 menos.

Neumonia Intersticial No Especifica (NINE): Caracteristicas clinicas: Se
presenta usualmente de forma gradual pero se puede presentar en una forma
aguda. Los principales sintomas son la disnea con los esfuerzos, la tos y la
fatiga. A diferencia de la anterior en esta hay pérdida de peso, pero hay
sintomas constitucionales hasta en un 10 a 35%. Al examen fisico hay
estertores de predominio basales que luego se hacen difusos.

Neumonia Organizada Criptogénica (NOC): Caracteristicas clinicas: Se
presentan con tos humeda con esputo hialino o disnea y suelen referir un
episodio infeccioso del tracto respiratorio inferior precediendo el cuadro. En
menor proporcién manifiestan pérdida de peso, mialgias, fiebre intermitente o
sibilancias. Al examen fisico hay estertores inspiratorios bilaterales y en
ocasiones sibilan. No suelen tener hipocratismo digital y en un 25% pueden
tener un examen fisico normal.

Neumonia Intersticial Aguda: (NIA): Caracteristicas clinicas: Los pacientes
suelen consultar con infeccién respiratoria viral previa seguida de fiebre,
escalofrios, artralgias, mialgias y malestar general. Posteriormente manifiestan
disnea de esfuerzos que se vuelve severa consultando en menos de 3
semanas de la instauracién del cuadro. El examen fisico sugiere la presencia
de consolidacion y estertores difusos.

Bronquiolitis Respiratoria Asociada a Enfermedad Intersticial Pulmonar
(BR-EIP): Caracteristicas clinicas: Esta enfermedad rara vez produce sintomas
y se asocia a minima disfunciéon de la via aérea salvo cuando en algunos
casos se hace severa. No se observa hipocratismo digital.

Neumonia Intersticial Descamativa (NID): Caracteristicas clinicas: Consultan
por una enfermedad insidiosa de disnea, tos seca que puede llegar a progresar
a falla respiratoria. Hay estertores inspiratorios bilaterales y en mas de la mitad
de los pacientes hay hipocratismo digital.

Neumonia Intersticial Linfoide (NIL): Caracteristicas clinicas: Su inicio es
gradual con tos y disnea durante 3 afios 0 mas. La fiebre, la pérdida de peso,
el dolor toracico y las artralgias son ocasionales. A medida que la enfermedad
progresa se auscultan estertores bilaterales y en algunos se palpan
adenopatias.

Indicador: Caracteristicas clinicas: Presentes o Ausentes.

Posteriormente se describieron aspectos especificos.

Escala de medicion: Cuantitativa discreta

30



PRESENTACION CLINICA:

Definicion Conceptual y Operativa: Forma en que se muestra los signos y sintomas de
la enfermedad pulmonar, con respecto al tiempo.

Indicador: Aguda / Insidiosa / Gradual.
Escala de medicion: Cualitativa ordinal.

TOS

Definicién Conceptual: Movimiento convulsivo y ruidoso del aparato respiratorio.

Definicion Operativa: La tos se produce por contraccién espasmaddica repentina y a
veces repetitiva de la cavidad toracica que da como resultado una liberacion violenta
del aire de los pulmones, lo que produce un sonido caracteristico.

.Indicador: Presente (hiimeda o seca) o Ausente.
Escala de medicién: Cualitativa nominal.

HIPOCRATISMO DIGITAL:

Definicion Conceptual y Operativa: La acropaquia, también llamada hipocratismo
digital, dedos hipocréticos o dedos en palillo de tambor, es el agrandamiento indoloro
e insensible de las falanges terminales de los dedos de las manos y de los pies que
normalmente son bilaterales. Es también conocida como dedos en Palillos de Tambor.
Dicho de otra forma se trata de un engrosamiento del tejido que se encuentra por
debajo de la ufa de los dedos de manos y pies. Puede ser hereditaria, idiopatica, o
adquirida y concomitante de una gran cantidad de alteraciones, todas ellas
presentando un elemento en comun: hipoxia y cianosis.

Indicador: Afectado / No Afectado
Escala de medicion: Cualitativa nominal.

SINDROME CONSTITUCIONAL

Definicion Conceptual y Operativa: Es la presencia de astenia, anorexia y pérdida de
peso significativa (mas del 5% del peso en 6-12 meses). Es importante por su
frecuencia, por la posible gravedad de su etiologia y por el efecto deletéreo de la
pérdida de peso en si misma.

Indicador: Pérdida de peso / Mialgias, Artralgias / Astenia, Adinamia / Ninguno
Escala de medicion: Cualitativa nominal.
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10. RESULTADOS

Del periodo de enero del 2011 a mayo del 2013 se revisaron 153 expedientes de
pacientes con el diagnostico de neumonia intersticial, de todos estos solo 30 presentaba
diagnostico comprobado de neumonias intersticiales idiopaticas

GRAFICA 1. TOTAL DE PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE NEUMONIA
INTERSTICIAL

* NEUMONIA
INTERSTICIAL

|

= NEUMONIA
INTERSTICIAL
IDIOPATICA

De los 30 pacientes con diagnostico corroborado de neumonia intersticial idiopatica, 18
fueron hombres que corresponde al 60% y 12 mujeres que corresponden al 40%.

» HOMBRES

™ MUJERES
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La media de edad fue de entre 40 y 50 afios en 19 casos que es el 63%, menores de 40
afios 9 casos con el 30-% y mayores de 50 afios 2 casos con el 6.6%.

MEDIA DE EDAD

® > 50 ANOS

* < 40 ANOS
m 40-50 ANOS

De los 30 casos 28 correspondieron a neumonia intersticial usual (NIU) que corresponde
al 93% un caso de neumonia organizada criptogénica (NCO) y un caso de bronquiolitis
respiratoria asociada enfermedad pulmonar intersticial (BR-EPI).

* BRONQUIOLITIS
RESPIRATORIA ASOCIADA
A ENFERMEDAD
PULMONAR
INTERSTICIAL

® NEUMONIA
ORGANIZADA
CRIPTOGENICA

® NEUMONIA INTERSTICIAL
USUAL
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En cuanto a los datos clinicos de los 30 pacientes el 100% tenia disnea, 15 pacientes se
asociaba con cianosis que corresponde al 50% de los casos, tos presentaban en el 100%
de los casos la cual era ciclica con periodos secos con exacerbaciones himedas, el
hipocratismo solamente se observé en 13 pacientes que corresponde al 43.3%.

CUADRO CLINICO

* HIPOCRATISMO

mTOS

m CIANOSIS
¥ DISNEA

En cuanto a la presentacion clinica, 1 paciente tuvo presentacion aguda, que corresponde
al 3.3%, presentacién insidiosa se observé en 6 pacientes correspondiendo al 20% y
presentacion gradual se presentd en 23 pacientes correspondiendo al 76,6%

PRESENTACION CLINICA

» AGUDA
» INSIDIOSA

® GRADUAL
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En cuanto a la presencia de sindrome constitucional 28 pacientes presentaron pérdida de
peso correspondiendo al 93%, mialgias y artralgias presentaron 6 correspondiendo al
20%, astenia y adinamia presentaron 26 pacientes correspondiendo al 86.6%,

SINDROME CONSTITUCIONAL

» PERDIDA DE PESO
= MIALGIAS Y ARTRALGIA
= ASTENIA'Y ADINAMIA

= NINGUNO

HALLAZGOS MAS FRECUENTES ENCONTRADOS POR TCAR

PATRON EN VIDRIO DESPULIDO

PATRON EN PANAL DE ABEJAS

ENGROSAMIENTO DE SEPTOS INTERLOBULILLARES
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DISCUSION

Las neumonias intersticiales idiopaticas son un grupo de enfermedades las cuales
comparten presentacion clinica, sin embargo mediante la tomografia de térax con
algoritmo de alta resolucion podemos encontrar caracteristicas que nos ayudan a
distinguir y clasificar mejor a estas neumonias, ya que hay patrones de presentacion que
caracterizan especificamente a algunos tipos de neumonias intersticiales idiopaticas y que
nos ayudan a distinguir y a clasificar mejor a estas enfermedades, en ausencia d biopsia,
para la implementacion de un diagnéstico temprano y oportuno en beneficio del paciente
para una mejora en su calidad de vida.
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GALERIA DE CASOS
NEUMONIA INTERSTICIAL USUAL

Imagenes que corresponden a paciente masculino de 72 afios de edad con cuadro clinico
de disnea y cianosis de 1 afio de evolucion, al cual se le realiza tomografia de térax
transversal con algoritmo de alta resolucion con reconstrucciones coronales y sagitales en
donde se observa la presencia de un patrén en panal de abeja, con una distribucién
apicobasal, bronquiectasias de traccion, asi como la presencia de un patron macro
quistico de predominio periférico. Datos compatibles con una neumonia intersticial usual.
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NEUMONIA INTERSTICIAL USUAL

Masculino de 63 afios de edad con cuadro clinico caracterizado por disnea, tos ciclica,
cianosis ademas de hipocratismo digital de 9 meses de evolucion al cual se le realiza
tomografia de alta resolucion de térax con algoritmo de alta resolucion en donde se
identifica patron en panal de abeja observandose con un gradiente apicobasal,
bronquiectasias de traccion en paciente con diagnostico de neumonia intersticial usual.
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NEUMONIA ORGANIZADA CRIPTOGENICA

En estas imagenes de tomografia de térax transversal con algoritmo de alta resolucién y
reconstruccion coronal se observa un patron en vidrio despulido de predominio periférico y
basal asi como la presencia de bronquiectasias de traccion cilindricas, hallazgos

caracteristicos de la neumonia criptogénica organizada.
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BRONQUIOLITIS RESPIRATORIA ASOCIADA A ENFERMEDAD
PULMONAR INTERSTICIAL

Se observa tomografia de torax transversal con algoritmo de alta resolucion con
reconstrucciones coronales y sagitales en donde se observa la presencia de
engrosamiento de septos interlobulillares, ndédulos centrolobulillares,  opacidades
parcheadas en vidrio despulido, en paciente masculino de 72 afios de edad con
diagnostico corroborado de Bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad pulmonar

intersticial.
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10.- CONCLUSIONES

El uso de la tomografia computada de alta resolucion como protocolo
para el diagnostico de las neumonias idiopaticas intersticiales en
aquellos pacientes con sospecha clinica de las mismas se ha
demostrado que es de crucial importancia.

Los hallazgos observados en la tomografia de alta resolucion no
difiere de lo observado en las diferentes fuentes bibliograficas vy
hemerograficas, por lo que su visualizacién y evaluacion tiene alta
correlacion imagenologica, pero siempre debe existir relacion con los
antecedentes, cuadro clinico y hallazgos en la exploracién clinica.

Aunque se demostré que la frecuencia de las neumonias intersticiales
idiopaticas es baja en la poblacion del Hospital General del CMN La
Raza, su diagnoéstico oportuno y el tratamiento apropiado desde
etapas iniciales de estas es de suma importancia para poder brindarle
a nuestros pacientes una mejor pronostico a largo plazo y como
consecuencia una mejor calidad de vida, de ahi la importancia de la
correlacion clinica y por medio de la tomografia de térax con algoritmo
de alta resolucién para el seguimiento y la vigilancia de estos
pacientes, sin dejar mencionar que el diagndéstico definitivo de las
neumonias intersticiales idiopaticas, se establece mediante la toma de
biopsia y que la utilidad de la tomografia de alta resolucion en el
diagnostico tratamiento y manejo de las mismas contribuye como
herramienta para seguimiento en cuanto a la evolucion y respuesta al
tratamiento de las neumonias intersticiales idiopaticas.
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11.- CRONOGRAMA

ACTIVIDAD

Junio Julio

Redaccidn del Protocolo

Agosto

Sept.

Febrero

2014

Presentacién al Comité y
aprobacioén

Captura de datos

Andlisis estadistico de datos

Redaccion de Tésis

Presentacién de Tésis

Publicacion de tesis
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12.- INSTRUMENTO DE RECOLECCION
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Nombre del paciente:

Edad:

Diagnostico:

Cuadro clinico:

1) Presentacién clinica
a) Aguda
b) Insidiosa
c)Gradual

2) Tos
a) Si Humeda ( ) Seca ()
b) No

3) Hipocratismo digital
a) Afectado
b) No afectado

4) Sindrome constitucional
a) Pérdida de peso
b) Mialgias, artralgias
c)Astenia, adinamia
d) Ninguno

Hallazgos radiolégicos por tomografia de alta resolucion.

a) Patrén linear-reticular

b) Patrén nodular

c) Patrdn en vidrio deslustrado
d) Patron quistico

e) Panalizacion.
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