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INTRODUCCION

Las enfermedades pulmonares intersticia-
les difusas (EPID) constituyen un grupo hete-
rogéneo de entidades patologicas de etiologia
variada —de causa conocida en una tercera pat-
te de ellas-, que comparten una serie de mani-
festaciones clinicas, radiologicas y funciona-
les parecidas. Las principales alteraciones
anatomopatologicas que se observan en ellas
afectan primordialmente a las estructuras alve-
olointersticiales y, ocasionalmente, a las peque-
nas vias aéreas, asi como al lecho vascular pul-
monar®.

Dentro del grupo de enfermedades (EPID)
se agrupan bdsicamente tres grupos de proce-
sos: los de causa conocida o asociados a enti-
dades clinicas bien establecidas (enfermedades
del colageno, neumoconiosis, farmacos, radia-
ciones, etc.); los primarios o asociados a otras
enfermedades no bien definidas (sarcoidosis, his-
tiocitosis X-granulomartosis de células de Lan-
gerhans, amiloidosis, etc.); y, finalmente, los
idiopdticos, con una clinica e histologia bien
definidas, y que seran objeto del presente capi-
tulo (Tabla 1).

La primera clasificacion morfologica de las
neumonias intersticiales idiopaticas (NII) fue
propuesta por Averill Liebow y Carrington® en
1969. Posteriormente, mas de un cuarto de
siglo después, Katzenstein y Myers (Tablas 2 y
3) revisaron la actual clasificacion existente,
introduciendo un nuevo término de “neumo-
nia intersticial no especifica” (NINE), donde
incluian a un grupo de pacientes con carac-
teristicas morfologicas diferentes a la de los
grupos ya establecidos y que, ademas, teni-
an un curso clinico claramente mas favora-
ble que el de la neumonia intersticial usual®#.

En el ano 2002 se alcanzo un nuevo Con-
senso entre clinicos, radiologos y patélogos de
la American Thoracic Society/European Respi-
ratory Society®, unificando las definiciones y
los criterios diagnosticos de las NII. EI cambio
mas significativo se centro en que la definicion
de cada entidad exigia un abordaje multidisci-
plinar, basandose en criterios clinicos, radiolo-
gicos (TACAR tordcico) y anatomopatologicos,
mejorandose notablemente, de esta forma, la
inevitable variabilidad interobservador©.

A pesar del amplio consenso alcanzado,
continua habiendo entidades de las que no dis-
ponemos de una definicion clara, y también
de otras no incluidas, que se describieron pos-
teriormente, como la “neumonia intersticial
bronquiolocéntrica idiopdtica” (fibrosis centro-
lobular, fibrosis pulmonar intersticial centrada
en las vias aéreas y neumonia intersticial bron-
quioloceéntrica idiopatica), quedando pendiente
su posicionamiento en la futura clasificacion
de las EPID, pues todavia no se hallan com-
pletamente definidas en la actualidad(®13.

Finalmente Leslie et al.!¥ plantearon una
util clasificacion de todos estos procesos en la
practica clinica diaria, definiendo seis patro-
nes morfologicos, y valorando en cada uno de
ellos los distintos diagnosticos diferenciales
posibles, segun el tipo de células inflamatorias,
clase de estructuras afectadas, afectacion pleu-
ral asociada, asi como por el tipo de fibrosis y
otra serie de datos anatomopatologicos.

En el presente capitulo se analiza el citado
Consenso de la American Thoracic Society y la
European Respiratory Society, referente a las neu-
monias intersticiales idiopaticas, excluyéndose
la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)/neumonia
intersticial usual (NIU) que, aunque incluida
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TABLA 1. Clasificacion de las Enfermedades Pulmonares Intersticiales Difusas (EPID)

Neumonias intersticiales idiopaticas (NII)
Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)
Neumonia intersticial aguda (NIA)

Neumonia intersticial no especifica (NINE)

Bronquilitis respiratoria con enfermedad pulmonar intersticial (BR/EPID)

Neumonia intersticial descamativa (NID)
Neumonia organizada criptogenética (NOC)

Neumonia intersticial linfocitica (NIL)

De causa conocida o asociada

Asociadas a enfermedades del colageno

Causadas por polvos inorganicos (neumoconiosis)

Inducidas por farmacos y radioterapia

Causadas por polvos organicos (alveolitis alérgicas extrinsecas)

Asociadas a enfermedades herediatarias (Enf. de Hermansky Pudlak, otras)

Primarias o asociadas a otros procesos no bien definidos

Sarcoidosis

Proteinosis alveolar
Microlitiasis alveolar
Linfangioleiomiomatosis

Eosinofilias pulmonares

Histiocitosis X (granulomatosis de células de Langerhans)

Amiloidosis
Otras EPID

en este grupo de NI, sera objeto de una expo-
sicion detallada en otro capitulo especifico>17.

NEUMONIA INTERSTICIAL NO ESPECIFICA
(NINE)

No existe absoluta certeza sobre si la neu-
monia intersticial no especifica (NINE) es una
entidad en si misma, pero su reconocimiento y
separacion de la FPI/NIU en 1994 han tenido un
impacto importante en el conocimiento de las
NIIL Corresponde al 14-36 % de las fibrosis pul-
monares diagnosticadas antes de considerarse
separadamente de la FPI. Hasta un 60% de los
€asos son idiopaticos, mientras que también pue-
de estar asociada fundamentalmente a algunas
conectivopatias ~como la esclerosis sistémica o
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la dermatomiositis-, y a otros procesos como la
alveolitis alérgica extrinseca, ciertos farmacos,
la infeccion por VIH, y antecedente de Sindro-
me del Distrés Respiratorio Agudo (SDRA). La
aparicion de la enfermedad puede ser insidiosa
o0 subaguda, con tos y disnea de esfuerzo. La
mitad de los pacientes presentan sintomas sis-
témicos, tales como astenia, fiebre, disminucion
de peso y -hasta un tercio de ellos- acropaquias.
El lavado broncoalveolar (LBA) es variable y no
resulta diagnostico, mostrando una linfocitosis
en la mitad de los casos y un cociente CD4/CD8
disminuido. Las pruebas de funcion respiratoria
son normales en el 14% de los pacientes, obser-
vandose un patron espirometrico restrictivo puro
en la practica totalidad del resto.
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TABLA 2. Clasificacion de Neumonias Intersticiales Idiopaticas (NII) (Consenso

internacional ATS/ERS 2002)

Patron histolégico
ATS/ERS 2002

Neumonia intersticial usual (NIU)

Neumonia intersticial no especifica
Patron celular/fibrosante

Neumonia en organizacion
Daro alveolar difuso

Bronquiolitis respiratoria

Neumonia intersticial descamativa
Neumonia intersticial linfocitica

Neumonia intersticial inclasificable

Diagnostico clinico-radiologico-patologico
ATS/ERS 2002

Fibrosis pulmonar idiopética/alveolitis fibrosante
criptogeneética (FPI)

Neumonia intersticial no especifica (NINE)

Neumonia en organizacion criptogenética (NOC)
Neumonia intersticial aguda (NIA)

Bronquiolitis respiratoria/enfermedad
intersticial de pulmon (BR-EPI)

Neumonia intersticial descamativa (NID)

Neumonia intersticial linfocitica (NIL)

TABLA 3. Clasificacion de Liebow (1975) y clasificacion de Katzenstein modificada (1997)

Liebow 1975
NIU neumonia intersticial usual

NID neumonia intersticial descamativa

BO/NI bronquiolitis obliterante neumonia intersticial

NIL neumonia intersticial linfocitica

NICG neumonia intersticial de células gigantes

Katzenstein 1997
NIU neumonia intersticial usual

NID/BR/EPI neumonia intersticial descamativa/
bronquiolitis respiratoria-
enfermedad de pulmon intersticial

NIA neumonia intersticial aguda

NINE neumonia intersticial no especifica

La radiografia de torax y la Tomografia
Axial Computarizada de Alta Resolucion
(TACAR) —~ambas pruebas, también inespecifi-
cas y no diagnosticas- muestran generalmente
una ausencia de panalizacion, predominando
las imagenes de opacidades en “vidrio des-
lustrado”, generalmente bilaterales, con una
distribucion subpleural y asociadas a pérdida
de volumen de los l6bulos inferiores. También
pueden estar presentes imagenes reticulares,
de distribucion simétrica y basal. En ocasio-
nes, los hallazgos de la TACAR pueder ser indis-
tinguibles de los de la FPI.

El diagnostico de esta entidad ha de incluir
la realizacion de una biopsia pulmonar, que a
menudo muestra a nivel microscopico que las
lesiones se encuentran en un mismo estadio.

Sila biopsia objetiva areas de neumonia inters-
ticial usual se clasificara como fibrosis inters-
ticial idiopatica. En algunos casos se han obser-
vado lesiones de NIU y de NINE en un mismo
paciente, lo que ha sugerido a algunos autores
la consideracion de la NINE como una lesion
precursora de la NIU. Segun los hallazgos ana-
tomopatoldgicos, se distinguen tres grupos de
NINE: grupo I: predominio de inflamacion; gru-
po II: grado de inflamacion y fibrosis similar;
y grupo 1II: predominio de fibrosis.

Un gran numero de pacientes, sobre todo
los que tienen la forma inflamatoria-celular, res-
ponden al tratamiento con corticoides, que cons-
tituyen el pilar del tratamiento. El Consenso
ERS/ATS recomienda la utilizacion de predni-
sona o equivalente, por via oral a la dosis de 1
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mg/kg de peso/dia (maximo, 80 mg), durante
al menos 1 mes, que se disminuird a razon de
10 mg cada 15 dias, hasta alcanzar la dosis de
20 mg/dia. Esta dosis se mantendra 2 semanas
y posteriormente se disminuira de forma pro-
gresiva hasta 5-10 mg/dia a dias alternos, que
se mantendran hasta la resolucion/estabiliza-
cion clinica-radiologica-funcional respiratoria.
En los casos de ausencia de respuesta a los glu-
cocorticoides, se puede considerar la adicion de
azatioprina, a las mismas dosis estandar que
las utilizadas en la FPI (2-3 mg/kg peso/dia,
alcanzando una dosis maxima de 150 mg/dia).
El prondstico en su conjunto es mejor que
el de la fibrosis pulmonar idiopatica. La super-
vivencia a los 10 anos en las formas celulares
alcanza el 100 % . La forma fibrosante tiene una
supervivencia alos 5y 10 anos del 90y 35%,
respectivamente, frente al 43y 15% de la FPI,
dependiendo de las series consultadas('#23.

NEUMONIA ORGANIZADA
CRIPTOGENETICA (NOC)

Su principal caracteristica anatomopato-
l6gica, como su nombre indica, es el de una
neumonia organizada, en la que no siempre
esta presente la bronquiolitis obliterante, moti-
vo por el que han de abandonarse definicio-
nes previas como “bronquiolitis obliterante
con neumonia organizada” (BONO). Puede
ser idiopdtica o asociada a conectivopatias,
infecciones, farmacos, radioterapia, etc.

Aunque en algunos casos el inicio es agu-
do con insuficiencia respiratoria grave, general-
mente el inicio de la enfermedad suele ser sub-
agudo, con tos, disnea progresiva y, a menudo,
con fiebre. Este hecho puede motivar su confu-
sion con infecciones respiratorias. También pue-
de estar presente cierto grado de astenia y mode-
rada pérdida de peso. En general, evoluciona en
semanas 0 meses, y su pronostico es favorable.
Las pruebas de funcion respiratoria tienen un
patron restrictivo de leve a moderado. En los
casos tipicos la radiografia de torax y la TACAR
evidencian opacidades nodulares multiples uni-
laterales-bilaterales, o bien consolidacion de espa-
cios aéreos de distribucion subpleural o peri-
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bronquiolar, de predominio basal, que caracte-
risticamente pueden migrar o recidivar.

En otras ocasiones hay una imagen unica
mas o menos nodular, e incluso hay pacientes
con un patron infiltrativo con pequenas opa-
cidades alveolares. En el LBA hay linfocitosis
marcada del 20 al 40% con disminucion del
cociente CD4/CD8, a veces con neutrofilia y/o
eosinofilia (menor del 25%).

El diagnostico exige por lo tanto un cuadro
clinico-radiologico compatible y la demostra-
cion histolégica de neumonia organizada en
las muestras biopsia pulmonar, bien trans-
bronquial o quirurgica, con los hallazgos del
LBA que orientan a esta entidad.

El cuadro morfolégico es el de una repa-
racion tisular inespecifica con ocupacion de
espacios aéreos distales por yemas de tejido
fibroinflamatorio laxo que se extiende de un
alvéolo a otro a traves de los poros de Kohn
y Lambert, ocasionando una distribucion de
la afectacion parcheada en torno a pequenas
vias aéreas. Deben buscarse microabscesos de
eosinofilos y microgranulomas para descartar
una neumonia eosindfila y una neumonitis por
hipersensibilidad, respectivamente.

La evolucion es buena, con respuesta rapi-
da a los corticoides en el 80% de los pacien-
tes, aunque la recidiva es habitual al disminuir
la dosis —entre 50-60 % de los pacientes pre-
sentan recidivas de la enfermedad, habitual-
mente 6-12 meses después del inicio del tra-
tamiento cuando la dosis de glucocorticoides
suele ser = 10 mg-. Las recidivas no alteran el
pronostico, y algunos casos pueden evolucio-
nar a fibrosis.

En aquellos casos en los que no exista res-
puesta al tratamiento, o bien exista la necesi-
dad de un tratamiento prolongado con gluco-
corticoides, podria anadirse azatioprina, a las
mismas dosis que las utilizadas en la FPI, aun-
que no existen evidencias suficientes sobre la
eficacia de este farmaco en la NOC®@#25).,

NEUMONIA INTERSTICIAL AGUDA (NIA)
Descrita por Hamman y Rich en 1935, se
caracteriza por una presentacion aguda —oca-



sionalmente pseudogripal- y un curso gene-
ralmente fulminante, que puede evolucionar
a insuficiencia respiratoria aguda grave y nece-
sidad de ventilacion mecanica, con una mor-
talidad media de los pacientes del 60 %, a los
seis meses del diagnostico.

Se corresponde morfologicamente con el
dano alveolar difuso (DAD) ~caracteristica ana-
tomopatoldgica del SDRA- en el parénquima
pulmonar, y puede ser ocasionado por infec-
ciones, inhalacién de productos toxicos, farma-
cos, radioterapia y enfermedades del colageno.
El término NIA debe utilizarse exclusivamente
en los casos de SDRA idiopatico.

Al inicio del proceso hay una fase exuda-
tiva, con presencia de membranas hialinas.
Después de una o dos semanas se produce una
organizacion del exudado intraalveolar, tras la
ruptura de la membrana basal alveolar y la
migracion y proliferacion de fibroblastos y mio-
fibroblastos, que puede conllevar una fibro-
sis intersticial con zonas de panalizacion y
metaplasia escamosa y bronquiolar. Son fre-
cuentes los trombos en arterias pulmonares.

La radiografia de torax muestra infiltrados
alveolares bilaterales y el TACAR muestra des-
de imagenes en “vidrio deslustrado” a conso-
lidacion confluente y difusa de los espacios,
que se han relacionado con la fases exudativas
del DAD. En las fases proliferativa y fibrotica,
pueden aparecer imagenes de bronquiectasias
de traccion y panalizacion pulmonar.

El LBA muestra polimorfonucleares, y pue-
de ayudar en el diagnostico diferencial inicial
con procesos como la neumonia eosinofila agu-
da o las neumonitis asociadas a conectivopa-
tias, medicamentos o hipersensibilidad. Ade-
mas de otras causas de distrés respiratorio
agudo, debe descartarse una exacerbacion de
una fibrosis pulmonar idiopatica.

A pesar de su mal prondstico, se sugiere
que los casos en la fase exudativa de la enfer-
medad tienen una evolucion mas favorable. La
mortalidad en la fase aguda puede alcanzar
hasta el 70%. El 40% de los supervivientes
evolucionan a fibrosis, mientras otros recobran
totalmente la funcion pulmonar, o quedan con
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deficit funcional estable. Las recurrencias son
raras. Aunque no se han realizado estudios con-
trolados, el tratamiento con glucocorticoides
a altas dosis (100-250 mg/dia de metilpred-
nisolona iv) se ha mostrado efectivo en la fase
exudativa de la enfermedad.

En el ano 2002 Beasley®® et al. describie-
ron una neumonia aguda o subaguda deno-
minada neumonia fibrinoide y organizada
aguda, no encuadrable en los criterios de dano
alveolar agudo, de la bronquiolitis obliteran-
te ni de la neumonia eosinofilica. Esta entidad
parece representar una variacion del dano alve-
olar difuso con un patrén de dano pulmonar
con los espacios alveolares repletos de cumu-
los fibrinoides en forma de “bolas” pero sin
membranas hialinas. La distribucion es par-
cheada con leve engrosamiento de los tabiques
alveolares con escasos linfocitos. Puede haber
pequenas areas de bronquiolitis obliterante.
La forma aguda tiene un curso fulminante. Mas
de la mitad de los casos se asociaron a enfer-
medades del colageno, exposicion a animales
0 laca®”29.

BRONQUIOLITIS RESPIRATORIA ASOCIADA
CON ENFERMEDAD PULMONAR
INTERSTICIAL DIFUSA (BR/EPID)

En 1987, Myers describe inicialmente seis
pacientes con bronquiolitis respiratoria mor-
fologicamente ~cumulos de macrofagos pig-
mentados en espacios peribronquiolares-y
con manifestaciones clinico-radioldgicas de
enfermedad pulmonar intersticial difusa. En
algunos casos, las lesiones se extienden a los
alvéolos, dando lugar a la BR/EPID. Afecta a
fumadores de > 30 paquetes/ano y apenas
produce sintomas, o bien son poco llamativos.
Para algunos autores la BR/EPID puede repre-
sentar la fase inicial de la NID.

La TACAR puede mostrar escasas image-
nes en “vidrio deslustrado” y engrosamiento
de los septos alveolares con micromodulos sin
panalizacion.

Aligual que el resto de entidades que veni-
mos abordando, el diagnostico ha de estable-
cerse por biopsia pulmonar abierta.
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El proceso raramente progresa a fibrosis,
y regresa al dejar el habito tabaquico sin secue-
las significativas. Algunos sujetos seguidos
mediante LBA seriados, una vez abandonado
el habito tabaquico, tardaron hasta tres anos
en normalizar sus niveles de macrofagos hiper-
pigmentados. En caso de persistencia de sin-
tomas y/o alteraciones radiograficas o funcio-
nales respiratorias, deben administrarse
glucocorticoides, a las mismas dosis que las
utilizadas en la NINE®-50.,

NEUMONIA INTERSTICIAL ESCAMATIVA
(NID)

Es una entidad patologica caracterizada
por el acumulo intraalveolar de macroéfagos,
que parece estar relacionada con la BR-EPID.
Aunque no hay evidencia de evolucion desde
una BR-EPID, es considerada como la fase
avanzada de aquélla, debido a la similitud de
los hallazgos anatomopatoldgicos y su asocia-
cion con el tabaquismo. No se asocia a sinto-
mas sistémicos ni, generalmente, a otras enfer-
medades -se consideraba inicialmente como
la fase inflamatoria de la FPI.

El inicio de la enfermedad puede ser insi-
dioso o subagudo, con tos y disnea de esfuer-
Z0, sin sintomas sistémicos. En algunos casos
puede evolucionar a la insuficiencia respira-
toria grave. E1 50% de los pacientes presentan
acropaquia. Si bien es rara la asociacion de
la NID con otras enfermedades, existen des-
critos casos asociados a conectivopatias.

En la TACAR predominan las imagenes difu-
sas de atenuacion en “vidrio deslustrado” aun-
que puede haber engrosamiento difuso de los
septos alveolares con lineas reticulares.

Morfologicamente los alvéolos estan relle-
nos de macrofagos con un fino pigmento gra-
nular parduzco (Perls y PAS positivos), mientras
los septos alveolares no muestran practicamente
alteraciones. Un aspecto semejante puede ver-
se en la periferia de lesiones ocupantes de espa-
cio, asi como en enfermedades pulmonares
difusas: hemorragia alveolar, asbestosis y neu-
moconiosis inorganicas, proteinosis alveolar y
neumonia eosindfila cronica. La abundancia de
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histiocitos gigantes multinucleados debe hacer
pensar en patologia por metales pesados.

La supervivencia alcanza el 70% a los 10
anos y suele responder al cese del consumo de
tabaco y al tratamiento con corticoides, a las
mismas dosis que las utilizadas en la NINE®! 32,

NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOCITICA (NIL)

Se la considera actualmente una variante de
la hiperplasia linfoide pulmonar, con predomi-
nio de las alteraciones intersticiales. La forma
idiopatica es excepcional, y deben descartarse
sobre todo inmunodeficiencias (VIH) y enfer-
medades autoinmunes (tiroiditis de Hashimoto,
miastenia gravis, anemia perniciosa, cirrosis
biliar primaria, Sjégren) e inmunodeficiencias
(agammaglobulinemia). Representa también un
criterio para definir el sida pediatrico.

Es una entidad caracterizada por infiltra-
dos linfocitarios intersticiales en el parénqui-
ma pulmonar. Si bien se postulé como una
enfermedad linfoproliferativa pulmonar, pre-
cursora de linfomas pulmonares, posterior-
mente se demostro su excepcionalidad.

El inicio suele ser subagudo con tos, disnea
de esfuerzo y, en ocasiones, sintomas sistémi-
cos con frecuente anemia e hipergammaglo-
bulinemia. En el LBA hay linfocitosis evidente.

La radiografia de torax y la TACAR mues-
tran imagenes en vidrio deslustrado, aunque
pueden observarse imagenes reticulares y
nodulares-micronodulares difusas.

La preceptiva biopsia pulmonar abierta
diagnodstica muestra a nivel microscopico un
infiltrado linfocitario polimorfo intersticial, difu-
so y multifocal. A diferencia del linfoma, no
hay lesiones linfoepiteliales, destruccion alve-
olar ni afectacion pleural. E1 70 % de los pacien-
tes responden a los corticoides -a las mismas
dosis que las utilizadas en la NINE-y en el 20-
30% de los casos restantes, la enfermedad evo-
luciona a la fibrosis pulmonar, pudiendo un
5% evolucionar a linfomas®?.

En conclusion, el diagnostico y la clasifica-
cion de las NII todavia plantean problemas de
diversa indole a los clinicos, radiclogos y ana-
tomopatologos, como se refleja en las nume-
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TABLA 4. Hallazgos anatomopatologicos y radiologicos TACAR de las NII

Entidad Anatomia Radiologia Distribucion en Hallazgos Diagnéstico
patolégica de térax TACAR térax  TACAR torax diferencial

NIU Focos de Patron Periférica; Reticular; basal; Asbestosis;
fibroblastos; reticular; subpleural; panalizacion; conectivopatias;
fibrosis intersticial ~ basal basal bronquiectasias alveolitis
con de traccion; alérgica
heterogeneidad distorsion de la extrinseca
temporal arquitectura; (AAE);

minimo vidrio sarcoidosis
deslustrado

NINE Homogeneidad Vidrio Periférica, Vidrio deslustrado;  NIU; NID;
temporal tanto deslustrado; subpleural, lineas irregulares;  NOC; AAE
de la inflamacion  basal; hallazgos basal, consolidacion
como de la fibrosis inespecificos simétrica

BR-EPID Acumulo Vidrio Difusa Vidrio deslustrado; NID; NINE;
nacrofagos deslustrado; Engrosamiento AAE
bronquiolocéntricos;  Engrosamiento pared bronquial;
fibrosis bronquiolar  pared nodulos
leve e inflamacion  bronquial centrolobulillares
cronica

NID Difusa, uniforme;  Vidrio Basal; Vidrio deslustrado; BR-EPID;
acumulo deslustrado; periférica; lineas reticulares;  AAE;
macrofdgico 20% normal difusa panalizacion sarcoidosis
alveolar;
engrosamiento
fibrotico septos
alveolares

NIA Fase exudativa Vidrio Difusa Vidrio deslustrado; NOC; edema
(membranas deslustrado; bronquiectasias pulmonar;
hialinas); fase aparicion de traccion neumonia;
alveolar y fase progresiva (tardia) neumonia
fibrotica eosinofila

NOC Consolidacion Consolidacion  Subpleural Consolidacion; Infeccion;
de espacios parcheada nodulos grandes  vasculitis;
aéreos; pueden bilateral 0 pequenos sarcoidosis;
migrar o recidivar linfoma; NIL

NIL Infiltracion Vidrio Difusa Vidrio deslustrado; NOC;
difusa linfocitos;  deslustrado; Multifocal reticular; nodular  linfoma
hiperplasia reticular;
linfoide/MALT nodular

rosas publicaciones existentes al respecto. La
reciente clasificacion de consenso ERS/ATS esta-
blece unos serie de criterios clinicos, radiol-
gicos y patologicos que permite individualizar
cada una de las entidades, y hace hincapié en

la necesaria aproximacion multidisciplinar. En
caso de carecer de una informacion clinico-radio-
logica suficiente, parece que puede ser util, des-
de el punto de vista histolégico, la clasificacion
segun patrones morfoldgicos. Los nuevos avan-
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TABLA 5. Diagnostico diferencial NIA, NID y NIU

del espacio aéreo

Respuesta a corticoides
desconocida

< 6 meses

NIA NID NIU
Comienzo Agudo (1 a 2 semanas)  Subagudo (semanas a meses) Cronico (>3 meses)
Radiografia ~ Afectacion difusa, Opacidades en Opacidades reticulares
de torax opacidades bilaterales  ground-glass o en bilaterales
vidrio deslustrado “panal de abeja”/panalizacion
Predominio I6bulos Predominio l6bulos
inferiores inferiores
TACAR Bilateral, simétrica; Opacidades en Opacidades intralobulares
toracico opacidades en ground-glass o en intersticiales
ground-glass o en vidrio deslustrado; Engrosamiento irregular
vidrio deslustrado predominio interlobular septal
Consolidacion bilateral — 6bulos inferiores Bronquiectasias por traccion

Anatomia Difusa, uniforme; Difusa, uniforme; Heterogénea, parcheada;
patoldgica dafo alveolar difuso acumulos macroéfagos fibrosis intersticial
(membranas hialinas)  intraalveolares subpleural y “panal de abeja”/
panalizacion
Tratamiento  Ventilacion mecanica Respuesta a corticoides Pobre respuesta a corticoides

Prondstico 60% mortalidad en 5% mortalidad a 5 anos 50-70 % mortalidad a 5 afos

y “panal de abeja”/panalizacion
Predominio I6bulos inferiores

u otros inmunosupresores

ces en técnicas de imagen ~TACAR mas sofis- 4.
ticados—, una mayor definicion de los criterios
patologicos que incluya las nuevas entidades, y
el mejor conocimiento de la historia natural de

I . 5.
estas enfermedades, contribuirdn a un mejor
conocimiento sobre su evolucion, patogenia,
pronastico y tratamiento (Tablas 4 y 5)64¢0.
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