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Las enfermedades pulmonares infiltrativas difusas, tanto agudas como crénicas, forman un grupo
heterogéneo de procesos caracterizados en su mayoria por la aparicion de una reaccion inflamatoria a nivel
de la pared alveolar, desencadenada por diferentes antigenos que alcanzan el epitelio alveolar tras su
inhalacion o a través de la circulacion sanguinea. A pesar de que los agentes etiolégicos pueden ser muy
variados, y en ocasiones desconocidos, la respuesta pulmonar ante la agresion suele ser estereotipada. A
partir de la reaccion inflamatoria inicial en la pared alveolar, el proceso se extendera hacia el interior de los
alveolos e intersticio.

Desde un punto de vista conceptual, el término “enfermedad pulmonar infiltrativa difusa”, por ser menos
restrictivo, se ajusta mejor a la realidad histopatolégica que el término “enfermedad pulmonar intersticial
difusa”. Aunque las lesiones se localicen preferentemente a nivel intersticial, la mayoria de las enfermedades
pulmonares infiltrativas difusas son mixtas y se acompafian de un componente inflamatorio tanto a nivel

alveolar como intersticial y en ocasiones incluso bronquiolar.

RADIOLOGIA SIMPLE DE TORAX

Desde un punto de vista exclusivamente radiologico, las enfermedades pulmonares se clasifican en
alveolares e intersticiales. El patron alveolar se caracteriza por la presencia de multiples 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
mdultiples imagenes lineales o nodulillares que presentan una distribucion bilateral y dispersa. Esta
clasificacion, aunque aceptada y util para el manejo radiolégico de muchas lesiones difusas, es en algunos
casos limitada y en ocasiones equivoca. Algunas enfermedades clasificadas radiol6gicamente como
alveolares muestran histolégicamente una clara localizacion intersticial de las lesiones y viceversa. La
dificultad en la lectura de algunos patrones radiolégicos se demuestra cuando, entre un grupo de expertos
radidlogos toracicos, existe un desacuerdo de interpretacion en un 30% de los casos. 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
valoracién radiolégica de estos procesos motivé que Felson publicara un articulo en el que afiadia un nuevo
patron (1 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 radiolégico 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
gue la placa simple de térax fue normal en el 9.6 % de los casos; las enfermedades que mas

frecuentemente se presentaron con un estudio radioldégico simple normal fueron: a) sarcoidosis, b) neumonia



intersticial descamativa, c) alveolitis alérgica extrinseca, d) linfangitis carcinomatosa y €) bronquiolitis
obliterante.

A pesar de sus limitaciones, la radiografia simple de térax sigue siendo de gran utilidad en la valoracion de la
enfermedad pulmonar infiltrativa difusa. Disponer de los estudios radioldgicos 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 alcanzé protagonismo en el estudio y diagnéstico 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 resolucién (TCAR), en la que se utiliza un grosor de corte de 1-2 mm y una
reconstruccién 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 resolucién espacial permite obtener imagenes anatémicas tan precisas que
son morfolégicamente comparables con los cortes macroscépicos obtenidos directamente del pulmon.

La TC volumétrica o helicoidal (TCH) se ha comenzado a utilizar en la valoracién de algun tipo de patologia

pulmonar difusa.

Enfermedad infiltrativa (intersticial) pulmonar

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 l6bulillos 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.
El estudio radiolégico de las enfermedades intersticiales debera realizarse mediante TC de alta resolucion.
Existen cuatro patrones radiolégicos basicos en TC de alta resolucion: 1) Patron Linear-Reticular, 2) Patrén
nodular, 3) Patrén en “vidrio deslustrado™y 4) Patrén quistico. Anatémicamente 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 patron radioldgico y la distribucion anatémica de las

lesiones seréan los que determinaran el diagndstico de la enfermedad infiltrativa difusa.

Patrén Lineal-Reticular

El patrén linear-reticular aparecera cuando se produzca un engrosamiento intersticial a nivel de los septos
interlobulares, a nivel intralobular o cuando exista panalizacion. 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. El 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.



Panalizacion

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
“panalizacion”. La fibrosis pulmonar establecida se acompafiara de una retraccion y desestructuracion del
parénquima y de un estiramiento y dilatacién a nivel bronquial/bronquiolar que se corresponderan con la

imagen caracteristica en TCAR de “bronquiectasias/bronquiolectasias de traccion”.

Patron nodular

Los nodulos de pequefio tamafio (> 2 mm) o miliares (1-2 mm) pueden identificarse sin excesiva dificultad en
la TCAR. EIl 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.

Patrén en “vidrio deslustrado”

El patron en “vidrio deslustrado” se define como un tenue aumento de la densidad pulmonar de distribucién a
menudo geografica, 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 infecciéon por Pneumocistis carinii.

Patrén quistico

El patron 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 centracinar,

bronquiectasias, histiocitosis de células de Langerhans y linfangioleiomiomatosis .

Neumonias Intersticiales

Las neumonias intersticiales difusas forman un grupo heterogéneo de procesos caracterizados en su
mayoria por la aparicion de una reaccién inflamatoria a nivel de la pared alveolar que se extiende
posteriormente hacia el intersticio.

Desde un punto de vista exclusivamente radiolégico la dificultad en la lectura de algunos patrones difusos se
demuestra cuando, entre un grupo de expertos radidlogos toracicos, puede exister un desacuerdo de
interpretacion en dichos procesos hasta en un 30% de los casos. Por otro lado, es importante resaltar que
ante un paciente sintomatico, la normalidad del estudio radiolégico convencional no descarta la existencia de
una enfermedad infiltrativa difusa pulmonar. En una revision de 458 pacientes diagnosticados de enfermedad
infiltrativa difusa crénica mediante biopsia pulmonar, Epler y col. demostraron que la placa simple de térax

fue normal en el 9.6 % de los casos.



En 1969, Liebow describié una clasificacion de las neumonias intersticiales idiopaticas que incluian: a)
Neumonia intersticial usual (UIP), b) Neumonia intersticial descamativa (DIP), c) Bronquiolitis obliterante
asociada a neumonia intersticial (BIP), d) Neumonia intersticial linfocitica (LIP), y €) Neumonia intersticial de
células gigantes (GIP). Otras clasificaciones de las neumonias intersticiales idiopaticas han aparecido en los
Ultimos afios. Estas clasificaciones se han basado en criterios tanto anatomopatologicos (Katzenstein &
Myers) como radio-patologicos (Miiller & Colby).

Recientemente la Asociacion Americana de Toérax (ATS) y la Sociedad Europea de Respiratorio (ERS) han
patrocinado conjuntamente a un panel de clinicos, patdlogos y radidlogos, que de forma multidisciplinaria

han colaborado conjuntamente en una nueva clasificacién de este complejo grupo de enfermedades.

Histologia Radiologia Distribuciéon en TC |Hallazgos TC Dx Diferencial
Alteracion de tipo Periférica, Reticular; Asbestosis;
uIP reticular y localizacion subpleural, basal. panalizacion; Enf. Tej. Conectivo;
basal. bronquiectasias de Alveolitis alérgica
traccion; distorsion de | extrinseca;
la arquitectura; vidrio | Sarcoidosis.
deslustrado.
Vidrio deslustrado de Periférica, basal, Vidrio deslustrado; UIP; DIP; OP; AAE.
NSIP predominio basal. subpleural, simétrica. | lineas irregulares;
Hallazgos inespecificos. consolidacion .
Engrosamiento pared Difusa. Engrosamiento pared | DIP; NSIP; EAA.
RB-ILD bronquial; vidrio bronquial; vidrio
deslustrado. deslustrado;
nédulos
centrolobulillares.
Vidrio deslustrado. Bases, zonas Vidrio deslustrado; RB-ILD; AAE;
DIP Normal en 20%. periféricas. Difusa. lineas reticulares; Sarcoidosis; PCP.
panalizacion.
Vidrio deslustrado de Difuso. Vidrio deslustrado; Edema pulmonar;
AlIP aparicion progresiva. bronquiectasias de Neumonia;
traccion (tardia). OP; N. eosindfila.
Consolidacion Subpleural. Consolidacion; Infeccién;
oP parcheada bilateral. ndédulos grandes o Vasculitis;
pequefios. Sarcoidosis;
Linfoma;
NSIP.

Tabla 1.- Adaptada de ATS/ERS.

Neumonia Intersticial Usual (UIP) y Fibrosis pulmonar idiopatica (IPF)

La fibrosis pulmonar idiomatica (IPF) es un tipo especial de neumonia intersticial fibrosante crénica de
etiologia desconocida, caracterizada histologicamente por un patrén de neumonia intersticial usual (UIP). Es
la neumonia intersticial idiomatica mas frecuente y su diagnostico requiere la exclusion previa de otras
enfermedades intersticiales pulmonares. Histolégicamente se caracteriza por la presencia de areas que
presentan marcada fibrosis que alternan con otras zonas de parénquima pulmonar normal. Un detalle
histoldgico caracteristico de la UIP es la presencia alternante de focos fibroblasticos. La presencia de areas

de panalizacion es frecuente en esta entidad.



Hallazgos de TCAR

Los hallazgos en la TCAR mas caracteristicos de la UIP son la presencia de un patrén de tipo reticular de
localizacion periférica, subpleural y predominantemente basal. La distribucién de las lesiones es parcheada
y entre las zonas afectadas del pulmén existen areas de pulmén normal. Otros hallazgos asociadas serian
areas de panalizacién y bronquiectasias de traccion. Existe distorsion de la arquitectura del parénquima
pulmonar. Comparativamente con la NSIP, el patron de vidrio deslustrado, en caso de existir, es poco
llamativo.

El diagnéstico diferencial debera establecerse fundamentalmente con la asbestosis, conectivopatias,

alveolitis alérgica extrinseca en fase cronicay sarcoidosis.

Neumonia Intersticial No Especifica (NSIP)

En 1994, Katzenstein describié un grupo de enfermedades pulmonares intersticiales que no cumplian los
criterios histologicos de la UIP. La media de edad de estos pacientes era menor y tenian una mayor
supervivencia que los pacientes con UIP. Se describieron histolégicamente 2 tipos diferentes de NSIP, una

forma celular y otra semejante a la UIP en la que existia un mayor componente fibrético.

Hallazgos de TCAR

Los hallazgos en la TCAR mas caracteristicos de la NSIP son la presencia de un patron predominante en
vidrio deslustrado de localizacidon predominantemente basal. Los hallazgos descritos, aunque inespecificos,
tienen una mayor incidencia en la NSIP que en la UIP. El diagnéstico diferencial debera establecerse
fundamentalmente con UIP, DIP, OP AAE.

Bronquiolitis Respiratoria asociada a Enfermedad Intersticial Pulmonar (BR-ILD)

La bronquiolitis respiratoria (BR) es un hallazgo frecuente en los pacientes fumadores caracterizada por la
presencia de macrdfagos cargados con un pigmento marronaceo localizados a nivel de los ductos
alveolares y en los alveolos peribronquiolares. En algunos casos la BR puede asociarse a fibrosis intersticial
predominantemente en las zonas vecinas (BR-ILD), aunque puede ser mas extensa. A diferencia de la BR,
la BR-ILD se acompafia de sintomas respiratorios. La neumonia intersticial descamativa (DIP) se describi6
como una entidad precursora de la UIP y originada por la descamacion intraalveolar de los neumocitos tipo
2. El término “descamativa” es incorrecto y en la actualidad la NID se asocia con el consumo de tabaco y las
células que rellenan los espacios alveolares son macréfagos. Los pacientes con DIP y RB-ILD estabilizan su

situacion respiratoria tras dejar el tabaco y su supervivencia a los 10 afios es mayor del 70%

Hallazgos de TCAR

Los hallazgos en la TCAR mas caracteristicos de la RB es la presencia de un patrén en vidrio deslustrado
de localizacion centrolobulillar (nédulos centrolobulillares) que afecta predominantemente a lébulos
superiores. En la RB-ILD se demuestra un patron en vidrio deslustrado de localizacion periférica y basal,
similar al que aparece en la DIP. El diagnéstico diferencial debera establecerse fundamentalmente con UIP,
DIP, OP AAE. NSIP; EAA



Neumonia Intersticial Aguda (AIP)

La neumonia intersticial aguda y el Sindrome de Distress Respiratorio del Adulto (ARDS) idiopatico son
entidades clinicas que presentan el mismo sustrato anatomopatoldgico, un dafio alveolar difuso (DAD). El
curso clinico de esta entidad es muy malo y se acompafia de una mortalidad superior al 50%. La fase
precoz o exudativa se caracteriza por la presencia de edema alveolar asociado a membranas hialinas. La
evolucion del proceso, en aquellos casos en los que no se logra su reversibilidad, es hacia la fibrosis

pulmonar. En los casos reversibles el pulmon puede recuperar su normalidad.

Hallazgos de TCAR

Los hallazgos en la TCAR de la AIP dependeran de la fase en la que se realice el estudio TC. En la fase
exudativa predominara un patron en vidrio deslustrado. En la fase organizativa/fibrética podran observarse
areas de consolidacion acompafiadas de zonas de distorsién de la arquitectura pulmonar, bronquiectasias
de traccién y panalizacion en los casos mas avanzados. El diagndstico diferencial se planteara

fundamentalmente con neumonia y edema pulmonar.

Neumonia Organizada Criptogenética/ldiopatica (COP)

La neumonia organizada es una reaccidon pulmonar inespecifica diferentes insultos pulmonares. Sin
embargo, la neumonia organizada criptogenética es una entidad clinicopatoldgica descrita previamente por
Epler en 1983 como bronquiolitis obliterante asociada a neumonia organizada (BOOP). En la clasificacion
de la ATS/ERS se ha optado por utilizar el término COP en vez de BOOP debido a que la entidad es
predominantemente alveolar y el componente bronquiolar es minimo, planteandose cierta confusion con la
bronquiolitis obliterante, una entidad tipicamente bronquiolar. Anatomopatol6gicamente la COP se
caracteriza por el relleno de los espacios aéreos distales y alveolares por acumulos de tejido de

granulacion.

Hallazgos de TCAR

En la TCAR la COP se presentar4 con mdltiples areas parcheadas de consolidacién que adoptaran una
localizacion subpleural y/o peribroncovascular. En el 15% de los casos la COP puede aparecer como un
nédulo pulmonar de contornos irregulares y broncograma aéreo en su interior, planteandose el diagnéstico

diferencial con un adenocarcinoma pulmonar.



