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FPI bajo la lupa radiologica: patron NIU.

Q

“Claves diagnosticas en la era de las nuevas guias

internacionales”
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Hospital General universitario de castellon', Castellon de la plana.
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« La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es la neumopatia intersticial
fibrosante cronica mas frecuente y de peor pronostico.

« El diagnostico se centra en la identificacion del patron de
neumonia intersticial usual (NIU) en TCAR, en contexto clinico
adecuado y valoracion multidisciplinar.

« Desde la publicacion del White Paper de la Fleischner Society en
2018y la actualizacion 2022 de la American Thoracic Society /

European Respiratory Society, el peso del patron radioldgico ha
adquirido un papel aun mas determinante, reduciendo la necesidad

de biopsia.
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UN VIAJE RADIOLOGICO Y TERAPEUTICO

‘ 2022 GUIAS ATS/ERS
ACTUALIZADAS

2021 GUIA SERAM -Menor uso de IBPs y

Anticoagulantes.
‘ 2018 GUIAS -Clasificacion -cBTB aceptada en
ACTUALIZADAS _?_Ztéigalga por patron centros expertos.
2014-2015 i . . -Informe radiolégico
ANTIFIBROTICOS ohaideracion de estructurado.
APROBADOS ,
-Nuevo algoritmo
i diagndstico.
2011 GUIA
-PIRFENIDONA 'Y
ATS/ERSIJRS/IALAT NINTEDANIB: Frenan
progresion.
2003 NORMATIVA -Diagnéstico clinico -1°Cambio terapéutico
SEPAR radiolégico sin biopsia. real
-Introduccion del
-Inicio de enfoque modelo multidisciplinar.

sistematico en EPID.

-TACAR como pilar
diagnostico
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DIAGNOSTICO POR IMAGEN
RADIOGRAFIA TORAX

Hallazgos inespecificos.
No correcta caracterizacion de la neumopatia
intersticial.
Hallazgos:
« Reticulacion y opacidades lineales
« Pérdida de volumen si fibrosis avanzada.

Prueba inicial para indicar estudio TACAR

Imagen 1: Rx térax PA con patron de EPI de predominio
bibasal .
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TCAR: estandar diagnostico

| N

Patrén reticular /
fx
\a
Hallazgos cardinales: N \\ |8
) ©
/ -
Distribucion subpleural y basal g
A J | &8
*Reticulacion | e
5 TS
*Bronquiectasias por traccion : B
" " U
*Panalizacion
-Vidrio deslustrado escaso o asociado a 5 / wes
. . . " Panalizacién
fibrosis establecida «

*TAC: Neumonia, intersticial usual

Imagen 2: Corte TACAR sagital patron NIU caracteristico.
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= Distribucion: Subpleural y basal

= Panal

» QOpacidades reticulares

» Bronquiectasias/Bronquiolectasias por traccion
» QOpacidades en vidrio deslustrado

= Calcificaciones

= Adenopatias mediastinicas

Imagen 3: Patron NIU en paciente con FPI confirmada
mediante AP donde se muestra gradiente apico-basal

con panalizacion (@ms)) y bronquiectadias (‘).
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PANALIZACION

= |ndispensable para el diagndstico PATRON NIU TiPICO.

» Quistes aéreos subpleurales / Capas.

= Una capa subpleural de 2-3 quistes contiguos es suficiente para el diagndstico de panal.

» |La panalizacion y las bronquiectasias de traccion estan estrechamente relacionados y
representan un continuo del proceso de remodelacion en FPI.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
= Enfisema paraseptal
= Agrandamiento de espacios aereos con fibrosis

Imagen 4: Panalizacion ( == ).
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BRONQUIECTASIAS/ BRONQUIOLECTASIAS POR TRACCION

Dilatacion irreversible de la via aérea secundaria a la fibrosis.

FPI: Localizacion periférica/subpleural y morfologia varicosa coexistiendo con quistes
de panalizacion.

No pared engrosada ni impactos mucosos.

Marcador pronoéstico en el patron NiU.

Diagnéstico diferencial:

« Bronquiectasias asociadas a enfermedad de la via aérea.
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Imagen 6 Cortes TC coronal (A), sagital (B) y axial (C): Bronquiectasias y
bronquiolectasias ( ==)).

Imagen 5: Corte axial de TC: Enfisema paraseptal (m==) ).
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RETICULACION
“NO TODA RETICULACION ES FIBROSIS”

Red de finas lineas debido al
engrosamiento irregular de los septos
interlobulillares e intralobulillares.

Si hallazgo aislado; importante
contextualizar clinicamente

e identificar otros hallazgos

radiologicos de fibrosis.

Imagen 7: Engrosamiento irregular de septos interlobulillares en paciente sin otros signos de fibrosis
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Opacidades en vidrio deslustrado si predominan o presente en areas sin fibrosis; sospecha:
= Exacerbacion aguda
= |nfeccion

= Diagnostico alternativo

Calcificaciones: Focos de calcio nodular en areas de fibrosis= Osificacion pulmonar.
Hallazgo incluido en el patron NIU de las guias ATS 2022.

Adenopatias mediastinicas:
= 70% pacientes con NIU
» EPID + Ganglios >10mm= >mortalidad, >riesgo de hospitalizacion y peor funcion pulmonar.

» >Prevalencia de adenopatias en FPI comparativamente frente a grupos con otras EPID.
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CLASIFICACION RADIOLOGICA ACTUAL

CRITERIO

NIU TiPICA

NIU PROBABLE

INDETERMINADO

PARA NIU

DIAGNOSTICO
ALTERNATIVO

DISTRIBUCION  Subpleural y basal

predominante
Heterogénea (areas
fibroticas alternando con
parénquima preservado)
Puede ser asimétrica

» Subpleural y
basal

predominante
* Heterogénea

* Difusa

 Sin claro
predominio
subpleural

* Predominio
peribroncovascular con
respeto subpleural
(NINE)

* Distribucion
perilinfatica
(sarcoidosis)

* Predominio en lobulos
superiores (sarcoidosis,
NH)

* Respeto marcado de
la zona subpleural
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HALLAZGOS . Pgnalizacion definida * Reticulacion * Fibrosis sin « Atrapamiento en mosaico

ENTCAR  Bronquiectasias / » Bronquiectasias / criterios (NH)
bronquiolectasias por bronquiolectasias por  suficientes para <+ Nodulos centrolobulillares
traccion traccion NIU (NH, tabaquismo)
« Septos engrosados  Sin panal evidente « Sin datos que  * Nodulos perilinfaticos
irregulares orienten a (sarcoidosis)
» Vidrio deslustrado leve etiologia * Quistes (LAM, PLCH)
superpuesto a fibrosis especifica » Consolidaciones
extensas
 Hallazgos
extrapulmonares
(dilatacion esofagica,
placas pleurales)
IMPLICACION  Djagnéstico FPI sin Requiere discusion Orienta a Orienta a etiologia
R'AGNOST'C biopsia si contexto clinico multidisciplinar + etiologia alternativa

compatible. (Guias 2022) biopsia alternativa
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- NINE fibrética

- Neumopatia intersticial asociada a colagenopatias
- Neumonitis por hipersensibilidad fibrética

- Sarcoidosis en fase fibrética

- Fibrosis asociada a enfisema

| N
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ASPECTO Guias 2011 Guias 2018 Guias 2022 Fleischner Society 2018
ATS/ERS/JRS... ATS/ERS/JRS... ATS/ERS/JRS...
Patrones TCAR de 3 categorias: NIU 4 categorias: NIU, NIU probable, Mantiene 4 NIU tipico, NIU probable,
NIU definitivo, NIU posible, Indeterminado para NIU, categorias con Indeterminado, Diagndstico
NIU inconsistente Diagnostico alternativo modificaciones alternativo
menores
Bronquiectasias Caracteristica de fibrosis = Reconocidas como continuum Enfasis en su valor Caracteristica clave de fibrosis
por traccién con panal de abeja, no como predictor
separacion conceptual independiente de
mortalidad
Opacidad en vidrio Puede estar presente Leve opacidad permitida en NIU  Sin cambios Leve opacidad aceptable
esmerilado y NIU probable respecto a guias
previas.
Distribucion Sugiere diagnostico Predominio peribroncovascular, Caracteristicas que sugieren
atipica alternativo preservacion subpleural, HP fibrética, NINE, CTD-ILD

predominio superior/medio
sugieren alternativas
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Atrapamiento
aéreo

No especificado

No criterio principal

>5% de atrapamiento aéreo en espiracion:
importante para diferenciar HP fibrética de
FPI

Caracteristica importante
en HP fibrética

Fibrosis
Pulmonar
Progresiva (FPP)

Criterios
radiolégicos de
progresion

Rol de la biopsia

Discusién
multidisciplinaria

Tratamiento
antifibrotico

No definida

No especificados

Recomendada en
casos no definitivos

Recomendada

No disponible

No definida

No especificados

Menos necesaria
con NIU o NIU

probable en contexto
clinico apropiado

Fuertemente
recomendada

Pirfenidona y
nintedanib para FPI

NUEVO: 22 de 3 criterios en 1 afio: 1)
Empeoramiento sintomas, 2) CVF |25% o
DLCO|=210%, 3) Progresién radioldgica en
TCAR

NUEVO: Aumento bronquiectasias por
traccion, nuevo vidrio esmerilado con
traccion, nueva reticulacion fina, aumento
reticulacién, nuevo/mayor panal, pérdida
volumen lobar.

NIU probable manejado como NIU (biopsia
menos frecuente).

Fuertemente recomendada, especialmente
para FPP

Nintedanib o pirfenidona para FPI
(recomendacion fuerte); nintedanib para FPP
(recomendacion fuerte), pirfenidona para
FPP (condicional)

No aplica especificamente

No aplica

Biopsia si contexto clinico
indeterminado o TCAR
no diagnostica

Esencial para diagnostico
de confianza

No aplica
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ACTUALIZACION 2022: CAMBIO DE PARADIGMA

Cambios relevantes:

v

v
v
v

Consolidacion diagnostica de “probable NIU”
Redefinicion de la clasificacion radiolégica
Reduccion de indicacion de biopsia quirdrgica
Introduccion del concepto

Progressive Pulmonary Fibrosis (PPF)

20 CONGRESO =
5] NACIONAL
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v’ Redefinicién de la clasificacion radioldgica de los patrones de NIU/UIP en

TCAR, estableciendo cuatro categorias: UIP, UIP probable, indeterminado para

UIP y hallazgos sugestivos de diagnaostico alternativo.

v Eliminacién término UIP temprano eliminando la posible confusion con

anormalidades intersticiales pulmonares incidentales (ILAs).

v’ Actualizacion criterios técnicos para la TCAR.
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v Introduccion del concepto de “working diagnosis”
Se introduce formalmente el concepto de: “Diagnéstico provisional multidisciplinar”
cuando:

* No se puede obtener histologia

» La probabilidad de FPI es alta.

 Esto refleja la realidad clinica en pacientes fragiles.
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PROGRESSIVE PULMONARY FIBROSIS (PPF)

R

Entidad transversal a multiples ILD fibrosantes.
Se define por:

= Empeoramiento clinico

= Deterioro funcional (|FVC =25-10%)

= Progresion radiologica objetiva

La TCAR seriada se convierte en biomarcador estructural.
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IMPACTO TERAPEUTICO

Antifibréticos:

= Nintedanib

» Pirfenidona
Inicialmente indicados en FPI — ampliados a PPF no FPI.
La correcta clasificacion radiolégica condiciona:

*Inicio terapéutico.

*Se evitan procedimientos invasivos innecesarios.

*Seguimiento estructurado.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL PATRON NIU

SARCOIDOSIS
FIBROTICA

-Predominio superior
-Distorsion perihiliar

COLAGENOPATIAS
-Posible afectacion anterior

-Signos extrapulmonares
asociados
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MENSAJES CLAVE

La TCAR es el pilar de diagnostico en FPI

UIP probable es suficiente para diagndstico en contexto apropiado

|dentificar y reportar hallazgos sugestivos de diagndstico alternativo

ILA fibrética subpleural requiere seguimiento activo

La participacion en MDD mejora la precision del diagnostico

Expresar confianza diagndstica en informes radioldgicos
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CASOS ILUSTRATIVOS DE NUESTRO CENTRO
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Caso 1. NIU tipica
Clinica: Vardén de 72 anos con insuficiencia respiratoria. Antecedente laboral de mecanico, actualmente jubilado.

Imagen: TACAR (planos sagital (A), coronal (B) y axial (C)) que muestra panalizaciéon subpleural bilateral de predominio
basal con gradiente apico-basal (== ), hallazgos caracteristicos de patrén de NIU.
Ausencia de vidrio deslustrado significativo y de adenopatias mediastinicas.

Diagnéstico: Fibrosis pulmonar idiopatica confirmada mediante anatomia patolégica, en seguimiento por comité
multidisciplinar de nuestro centro. Paciente actualmente en tratamiento antifibrético.
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Caso 2. NIU probable
Clinica: Vardén de 65 anos con disnea progresiva de varios ainos de evolucién. Albafil de profesion.

Imagen: TACAR (planos coronal (A), axial (B)y sagital (C)) que muestra patrén reticular de distribucidn periférica bilateral (*),
asociado a bronquiectasias y bronquiolectasias de tracciéon (= ). Se identifican focos de panalizacion en Iébulo medio y lingula.
Ausencia de vidrio deslustrado significativo y de adenopatias mediastinicas.

Conclusion: Caso discutido en comité multidisciplinar, catalogado como patrén “NIU probable”. Seguimiento con TACAR seriadas,
mostrando estabilidad radiolégica, por o que no se ha considerado necesaria biopsia pulmonar hasta el momento.
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Caso 3: Patron NIU asociada a vasculitis P-ANCA.
Clinica: Vardn de 62 anos. Disnea de esfuerzo. Exfumador.

Imagen: TACAR seriadas (2022-2023-2025 respectivamente) con progresidn de reticulacién y panalizacién
subpleural basal (*).

Diagnéstico: Patron NIU confirmado mediante biopsia pulmonar quirurgica, en contexto de vasculitis P-ANCA con
afectacion renal, neuropatica, articular y pulmonar.
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Caso 3 (episodio agudo): El paciente acude meses después por un episodio agudo de exacerbacién de su disnea asociado a fiebre
de hasta 38.5°C.

Imagen: En TACAR cortes axial (A), coronal (B) y sagital (C), realizada durante ingreso por neumonia multilobar, se identifican
opacidades en vidrio deslustrado con engrosamiento septal superpuesto (patrén en empedrado / crazy paving) de distribucion
multilobar, sobre el patrén fibrético previo, en relacion con sobreinfeccién pulmonar.

La aparicién de vidrio deslustrado o patron en empedrado sobre pulmén fibrético en pacientes con NIU
establecida suele corresponder a procesos agudos superpuestos, entre los que destacan infeccion,
exacerbaciéon aguda de la fibrosis o hemorragia alveolar.

 ConcReso
NACIONAL
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Caso 4: Vardn gran fumador con sindrome combinado de enfisema y fibrosis pulmonar, exposicion previa a
asbesto y antigenos aviares, que ingresa por insuficiencia respiratoria aguda inicialmente atribuida a COVID-19.

Imagen: Cortes TACAR en axial (A), coronal (b) y sagital (C).

TACAR en inspiracion y espiraciéon no demuestra atrapamiento aéreo. Parénquima pulmonar con extenso
enfisema paraseptal subpleural predominante en campos inferiores (*), asociado en Iébulos superiores a
quistes subpleurales (=== ), configurando un patrén fibrético compatible con NIU en el contexto de SCEF. Sin
signos de enfermedad pleural relacionada con asbesto.

g consteso
DO NACIONAL
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DISCUSION

La actualizacion 2022 refuerza el papel del radidlogo experto.

El patron probable NIU evita biopsias innecesarias.

El concepto PPF amplia el espectro terapeutico.

Los controles mediante TCAR seriada son esencial en el
seguimiento.
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CONCLUSIONES

 La TCAR es piedra angular del diagnostico de FPI.
» El patron NIU probable tiene alto valor predictivo.

 La correcta clasificacion radiologica impacta en decisiones

terapéuticas.

» El radidlogo experto es eje del comité multidisciplinar.
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