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alta resolucion (TCAR).
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OBJETIVO DOCENTE.

“*Diferenciar radioldgicamente esta entidad de la panalizacion del
intersticio subpleural del patrén de neumonia intersticial usual
(NIU), del patron combinado de fibrosis pulmonar y enfisema
(CFPE) asi como de areas enfisematosas aisladas, hallazgos que
muchas veces coalescen en pacientes fumadores.
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REVISION DEL TEMA:

* Existe una amplia variedad de enfermedades respiratorias asociadas
con el consumo de tabaco. Incluyen el cancer de pulmon, la
enfermedad pulmonar obstructiva cronica (EPOC) y patrones
combinados de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE), caracterizados
especialmente por condicionar un mal pronostico.

* El tabaco se considera per se un factor de riesgo para el desarrollo
de cambios fibroticos intersticiales pulmonares, tanto de causa
idiopatica como secundaria.
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REVISION DEL TEMA:

* El enfisema coexiste con mucha frecuencia con estas alteraciones
intersticiales relacionadas con el tabaco, incluso se refiere mayor
extension y gravedad del mismo cuando se asocian.

* Entre estas enfermedades destaca la FIAT (fibrosis intersticial asociada al
tabaco) o SRIF (Smoking related interstitial fibrosis), la cual se considera
una entidad comun aunque probablemente poco reconocida, dada la
superposicion de hallazgos y patrones en la TCAR asi como a la falta de
consenso diagnostico clinico-radiolégico.
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REVISION DEL TEMA:

* La FIAT fue descrita por primera vez por Katzenstein et al [1] en 2010,
basandose en hallazgos histolégicos encontrados en piezas de lobectomia
en pacientes fumadores sin clinica evidente de enfermedad pulmonar
intersticial. Se demostraron signos de enfisema asociado a fibrosis en la
pared alveolar de pacientes fumadores, diferentes de la fibrosis pulmonar
idiopatica (FPI), tanto clinicamente como histologicamente.
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REVISION DEL TEMA:

* Consiste en una fibrosis intersticial hialinizante con engrosamiento por
depodsito de colageno en los septos alveolares asociada a enfisemay a
bronquiolitis respiratoria, con escasos o ausentes focos fibroblasticos, lo
qgue le diferencia de otros patrones de FPI.

* El término SRIF actualmente es sinonimo de espacios aéreos agrandados
con fibrosis (AEF) y bronquiolitis respiratoria intersticial fibrotica (RB-ILD
with fibrosis) puesto que la diferenciacion radiologica e histopatologica
entre ambas aun no se encuentra bien definida.
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REVISION DEL TEMA:

* Suele afectar predominantemente a pacientes de edad media, de entre 40
y 60 anos, sin predileccion por sexo, con una historia de tabaquismo
conocida y una carga tabaquica estimada de entre 15-55 paquetes/afio [1].

* Los pacientes pueden ser asintomaticos o presentar tos y disnea de
esfuerzo, que puede empeorar progresivamente si se acompana de
patrones de FPI, sobre todo del patron NIU, siendo éstos los que
condicionan el prondstico del paciente.
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REVISION DEL TEMA:

* En las pruebas funcionales respiratorias, se detecta normalmente un
patron obstructivo leve o moderado, asi como una disminucion de la
capacidad de difusion de mondxido de carbono (DLCO). La evolucion clinica
normalmente es favorable, siendo lo mas habitual que se mantenga
estable o con minima progresion.

* Radiolégicamente se objetivan imagenes quisticas, opacidades reticulares y
vidrio deslustrado, que pueden hacerse evidentes desde campos
superiores, parcheadas, intercaladas o junto a areas enfisematosas.
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* Una caracteristica relevante de dichas imagenes quisticas(AEF) es que
muestran tipicamente paredes finas (Figura 1).

* El grosor de la pared se considera mayor que las areas de enfisema y mas fina
qgue la panalizacion del patron NIU. Algunos estudios indican que el grosor
promedio de |la pared de dichos espacios aéreos quisticos es de hasta 1Imm
(promedio de 0.8mm) y el de la panalizacion de entorno a 2mm, mientras
gue el del enfisema centroacinar es practicamente inapreciable (0.07mm) [2].
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REVISION DEL TEMA:

* Se ha demostrado que otra caracteristica tipica de la FIAT es que las lesiones
quisticas muestran septos incompletos, lo que se denomina “signo de

estalactitas y estalagmitas”[6][7] (Figura 2), debido a los haces fibroticos
interpuestos retractiles.

* A diferencia de |la panalizacion, estas lesiones son de mayor tamano, de

morfologias abigarradas y variables (Figuras 1y 2), asociando un respeto
relativo del intersticio subpleural.
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REVISION DEL TEMA:

* La reticulacion y la existencia de vidrio deslustrado en el intersticio subpleural
no es una caracteristica distintiva de esta entidad, también se objetiva en el
patron NIU o en el patron combinado de fibrosis pulmonar y enfisema. A
diferencia de estos, la FIAT no distorsiona la arquitectura pulmonar (Figuras 1
y 2), es decir que las bronquiectasias traccionales, la pérdida de volumen o la
panalizacién indicarian FPI asociada.

* Los AEF se distribuyen predominantemente en los campos pulmonares
medios o superiores, asi como en la region superior y media de los inferiores
(Figura 3), algo alejados de la pleura, afectando al intersticio algo mas
profundo que el panal o el enfisema paraseptal [3].




A @ CONGRESO

w &) NACIONAL

VALENCIA

D - 23 MAYO 2026
CI0 DE CONGRESOS

| N

REVISION DEL TEMA:

* Se ha demostrado que otra caracteristica tipica de |la FIAT es que las lesiones
quisticas muestran septos incompletos, lo que se denomina “signo de

estalactitas y estalagmitas”[6][7], debido a los haces fibroticos interpuestos
retractiles.

* A diferencia de |la panalizacion, estas lesiones son de mayor tamano, de
morfologias abigarradas y variables, asociando un respeto relativo del
intersticio subpleural.

* La FIAT no distorsiona la arquitectura pulmonar, es decir que las

bronquiectasias traccionales, la pérdida de volumen o |la panalizacion
indicarian FPI asociada.




*Figura 1 . Paciente varon de 68 afios, fumador desde los 25 afios de aproximadamente 50 paquetes/afio . Tos de 1 aio de
evolucidn progresiva y disnea leve. Discreto patrén obstructivo en pruebas funcionales. Se objetivan imagenes aéreas de
diversos tamafos y morfologia abigarrada no subpleurales, sin irregularidad de la superficie pleural o pérdida de volumen
(circulo), compatibles con AEF en paciente con fibrosis intersticial secundaria al tabaco. En la imagen de la derecha, se
aprecia un corte secuencial en espiracion a nivel basal, visualizandose discreta pérdida de volumen de las imagenes

quisticas, hallazgo que no ocurre en areas enfisematosas ni de panal.
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*Figura 2 . Mismo paciente que en la figura anterior. Reconstrucciones multiparamétricas (MPR) en plano coronal, asi
como de minima intensidad de proyeccidon o MinlP (imagen de la derecha). Se objetivan dichas imdagenes quisticas que
llegan a alcanzar las regiones basales como hallazgo algo atipico. Se objetivan septos incompletos en el interior de las
mismas (“signo de las estalactitas y estalagmitas”) y no se aprecia la arteria centrolobulillar (hallazgo que sugeriria

enfisema, no AEF).




*Figura 3 . Paciente varon de 81 afios, fumador habitual desde hace mas de 30 anos con IPA (indice de paquetes/afo)
superior a 35. EPOC conocido crdnico, se solicita TCAR para valorar extension del enfisema y la existencia-severidad de
bronquiectasias.

En el I6bulo inferior derecho, se objetiva una sutil reticulacién tanto subpleural como no subpleural con vidrio
deslustrado asociado asi como algunas imagenes quisticas de diversos tamafios y morfologia abigarrada. En el [6bulo
inferior izquierdo se aprecian areas enfisematosas de caracter avanzado destructivo panlobulillares. Hallazgos
compatibles con enfisema y AEF, FIAT, o SRIF.
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* Radiolégicamente se observa (Figuras 4y 5):

* -Enfisema pulmonar extenso en campos superiores (paraseptal, centroacinar
o bien regiones panlobulillares).

* -Fibrosis en campos inferiores:

*Difusa tipo neumonia intersticial fibrosante (NIU, NINE)

*Puede asociar hallazgos de FIAT, visualizandose quistes aéreos tanto en
zonas fibrdticas como enfisematosas.




*Figura 4. 72 afos. Exfumador. Clinica de disnea. Sospecha de EPID.

Signos enfisematosos de predominio paraseptal en campos pulmonares superiores. Hay hallazgos sugestivos de
enfermedad pulmonar infiltrativa difusa con marcada distorsidn arquitectural, espiculacion de la superficie pleural,
reticulacion periférica subpleural sin claro gradiente apicobasal positivo. A estas alteraciones se asocian bronquiectasias
por traccion (circulo).




*Figura 5. Mismo caso que en el estudio anterior. Areas de panalizacidn incipiente en los segmentos apicales de los
campos inferiores (circulo) y en la regidon paracardiaca medial del I6bulo medio; mas dudosa en los campos superiores,
puesto que se entremezclan areas enfisematosas.

También se constatan areas parcheadas de aumento de atenuacién en vidrio deslustrado superpuesto a dichos
hallazgos asi como otras mas difusas y sutiles bilaterales.

Hallazgos compatibles con patrdon de fibroenfisema con patrén indeterminado para NIU por no haber claro predominio
en bases.
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A diferencia de las anteriores, las areas enfisematosas suelen predominar
en campos superiores, suelen ser superiores a 1cm, yuxtapleurales si son
paraseptales o bien de distribucion centrolobulillar en el caso de areas
centroacinares y no presentan pared definida.

* Sise aprecia en cambio la arteria centrolobulillar como una estructura
puntiforme en el interior de las mismas, sobretodo de las de mayor tamano,

hallazgo que claramente no se aprecia en otras lesiones quisticas ni en |la
panalizacion (Figuras 6y 7).




*Figura 6. Extenso enfisema pulmonar de tipo panlobulillar avanzado destructivo con predilecciéon por los campos
pulmonares superiores. Se aprecian también imagenes aéreas de pared fina subpleurales compatibles con bullas
subpleurales.




Yolimenes de clase relativa

Clase 1 [%]

Claze 2 [%]

Clase 3 [%]

Clase 4 [%]

Pendiente

*Figura 8. Mismo paciente de la figura 7. Extenso enfisema pulmonar de tipo panlobulillar avanzado destructivo.

Se realizd estimacion cuantitativa de enfisema mediante software informatico especifico (SyngoVia lung 3D). Se objetivd
un claro predominio de las areas de clase 4, es decir superiores a 187mm3, que suponen un 25,2% del volumen
pulmonar total, con un indice de bulla (Bl 3D) de 4,9, acorde a paciente con EPOC y fenotipo agudizador.
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La apariencia caracteristica de la panalizacion son imagenes quisticas de
pequeno tamano, normalmente inferiores o en torno a 5mm, de pared
engrosada, en varias capas, que comparten incluso a veces sus paredes
(Figura 9).

Es un hallazgo tipicamente presente en fibrosis pulmonar sobretodo patron
NIU (mucho menos comun en otras entidades tales como la NINE fibrotica o
Neumonitis por hipersensibilidad, donde ademas existirian un respeto del
intersticio subpleural y homogeneidad espacial o bien patron en mosaico
respectivamente), con distribucion tipicamente basal y subpleural.
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® Esimportante también realizar reconstrucciones MinlP para confirmar la

existencia de panalizacion y no que se traten de bronquiectasias o
bronquiolectasias traccionales, siendo importante seguir y diferenciar el
trayecto de la via aérea.

* Segun la ultima guia oficial de practica clinica enviada colaborativamente por
la Sociedad Americana del Torax (ATS), la Sociedad Respiratoria Europea
(ERS), la Japonesa (JRS) y la Sociedad Latinoamericana (ALAT), existen tres
categorias diagnosticas del patron NIU (Tabla 1)(Figuras 9,10y 11) [8].
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NIU (UIP) tipico Probable NIU Indeterminado para NIU

Panalizacion (honeycombing) No hay panalizacién Cambios fibroticos
obligatoria minimos o reticulacién leve

Reticulacion subpleural y basal Reticulacion subpleural y basal Distribucidon no claramente
subpleural o basal

Bronquiectasias/bronquiolectasias Bronquiectasias/bronquiolectasias de Vidrio deslustrado mas
de traccion traccion prominente que la
reticulacion

Distribucion subpleuraly basal tipica Sl S [ele]s B sl o]l V- | RA L EY:] Hallazgos inespecificos sin
patron definido

*Tabla 1. Subcategorias diagndsticas del patron NIU en TCAR.




[PICO DE NIR

F

*Figura 9 . Paciente varén de 73 afios, fumador de 40 paquetes/afio. Disnea de 6 meses de evolucion grado 2.
Disminucion de la DLCO en pruebas funcionales. Se objetivan imagenes aéreas de pared engrosada subpleurales
compatibles con panalizacién (flecha) en paciente con reticulacion, bronquiectasias traccionales y vidrio deslustrado
(circulo), sin ser éste el hallazgo predominante, indicativo de afectacion fibrdtica activa. Los cortes en decubito prono
ayudan a identificar mejor las alteraciones subpleurales. Hallazgos compatibles con patrén tipico de NIU.




*Figura 10 . Paciente vardon de 68 afios. Disnea y tos de 2 afios de evolucidn. Patron restrictivo en pruebas de funcion
respiratoria. Se objetiva un patrdn reticular periférico subpleural de predominio basal con bronquiectasias
traccionales (corroborado tras reconstrucciones MinlP al seguir la trayectoria bronquiolar), sin datos de panalizacién.




INDETERMINADO PARA NIU

*Figura 11 .Paciente vardn de 78 afios. Exfumador de 5-6 cigarrillos al dia durante 20 afos. Trabajé como agricultor.
Antecedente de insuficiencia cardiaca y valvulopatia mitral e insuficiencia respiratoria parcial.

Patron reticular periférico subpleural y peribroncovascular con bronquiectasias traccionales, vidrio deslustrado y
distorsion arquitectural, sin claro predominio de las alteraciones en el intersticio subpleural ni predileccidon zonal en el
hemitérax izquierdo.
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HISTIOCITOSIS DE CELULAS
DE LANGERHANS

* Es una entidad poco frecuente en fumadores (se encuentra en
aproximadamente el 5% de los casos), que afecta principalmente a adultos
jovenes. La sintomatologia suele ser inespecifica, con disnea y tos, a veces
incluso fiebre o cuadro constitucional.

* Se trata de una infiltracion granulomatosa de las paredes bronquiales
distales con formacion de pequenos nodulos peribronquiolares o
centrolobulillares (a veces indistinguible de una bronquiolitis respiratoria),
inicialmente en vidrio deslustrado, que cavitan y dan lugar a quistes
irregulares de morfologia “estrellada” en campos pulmonares superiores
(Figura 12).




HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

*Figura 12 . Varon fumador de 57 anos. Disnea progresiva. Aumento difuso de atenuacion pulmonar en campos
pulmonares superiores e imagenes micronodulillares centroacinares en vidrio deslustrado. Quistes confluentes de
morfologia variable en campos superiores. Los angulos costofrénicos se encontraban respetados. Hallazgos
compatibles con Histiocitosis pulmonar en fase temprana.
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CONCLUSIONES:

* Los AEF son imagenes quisticas de tamafo variable y paredes finas que
normalmente confluyen y se visualizan en varias capas, de tamano
intermedio a las dos entidades anteriores, respetando el intersticio inmediato
subpleural.

* En TCAR se visualiza el “signo de estalactitas y estalagmitas” tipico debido a la
presencia caracteristica de septos incompletos.

* El radiologo tiene un papel fundamental en el diagnostico y decision del
manejo clinico tanto en patrones de FPI como en la diferenciacion o
coexistencia con la FIAT y otras alteraciones intersticiales en pacientes
fumadores.
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