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Objetivos docentes

e Repasar la ultima actualizacion de la European Respiratory Society y la
American Thoracic Society sobre neumopatias intersticiales de 2025

e Mostrar los hallazgos radiolégicos presentes en este grupo de patologias

e Revisar una serie de casos observados en nuestro centro que ejemplifican
las entidades descritas
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Introduccion

El término neumonia intersticial (Nl) engloba aproximadamente
200 enfermedades que afectan al intersticio pulmonar y/o
pequefias vias aéreas y alvéolos. Aunque el término enfermedad
pulmonar intersticial (EPI) sigue siendo aceptado, se prefiere

NI.

En 2025 se publicé una actualizacion de la clasificacion
ERS/ATS, cuya principal novedad es la inclusiéon de las NI
secundarias, junto con cambios conceptuales y terminoldgicos.
En este pdster se resumen dichas actualizaciones y se ilustran los
diferentes patrones radiolégicos de NI mediante casos
observados en nuestro centro.
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Nuevos cambios respecto a
versiones anteriores

]. Cambio conceptual en la clasiticacion
2. Nueva terminologia
3. Nueva subclasificacion de |los patrones principales

4. Nivel de confianza diagnéstica
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NUEVOS CAMBIOS RESPECTO A VERSIONES ANTERIORES

1. Cambio conceptual en la clasificacion

Se abandona la distincion tradicional
entre neumonias intersticiales idiopaticas
y secundarias, ya que la etfiologia suele ser
desconocida en la presentacidn inicial, varias

entidades previamente consideradas
idiopdticas  han  demostrado  causas
subyacentes  identiticables 'y  muchos

mecanismos tfisiopatoldgicos permanecen
incompletamente comprendidos.
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NUEVOS CAMBIOS RESPECTO A VERSIONES ANTERIORES

2.Nueva termmologla

 Neumonia intersticial bronquiolocéntrica (NIB): patrén centrado en la via aérea
presente en la neumonitis por hipersensibilidad, neumonias intersticiales asociadas a
entfermedad del tejido conectivo, aspiracion y toxicidad farmacoldgica

e Daiio alveolar difuso idiopatico (DAD): sustituye a la neumonia intersticial agudo
(NIA), término impreciso dado que otras neumonias intersticiales también pueden
presentarse de forma agudo

e Neumonia por macrofagos alveolares (NMA): reemplaza a la neumonia
intersticial descamativa (NID), término considerado histoldgicamente inexacto
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NUEVOS CAMBIOS RESPECTO A VERSIONES ANTERIORES

3.Nueva subclasificacion de los
patrones principales

Los patrones se clasitican en primer lugar segun la
localizacion predominante del dafio pulmonar en:

Patrones intersticiales Patrones de llenado alveolar

e Patrones intersticiales (fibréticos y no fibréticos)
 Patrones de ocupacion o llenado alveolar,
segun el tipo de células o tluidos intraalveolares

Se enfatiza el concepto de comportamiento
anticipado de la enfermedad, reconociendo la
heterogeneidad prondstica dentro de cada patrdn.
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NUEVOS CAMBIOS RESPECTO A VERSIONES ANTERIORES

4.Nivel de conﬁanza dlagnéstica

Ante la ausencia de pruebas patognomadnicas, se

propone establecer el nivel de confianza de los
diagndsticos:

e =>90%: alta confianza
e 51-89%: diagnéstico provisional
e <50%: NI no clasificable

Este sistema tiene utilidad clinica y radiolégica, al
estimar la probabilidad diagndstica basada en
patrones de imagen o histologia.
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Nueva clasificacion de patron
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es histolégico-radiologicos

En esta nueva clasiticacion distinguimos los siguientes patrones principales:

1. Patrones intersticiales:

Neumonia intersticial usual (NIU)

Neumonia intersticial no especifica (NINE)
Neumonia intersticial bronquiolocéntrica (NIB)
Dario alveolar difuso (DAD)

Fibroelastosis pleuroparenquimatosa (FEPP)
Neumonia intersticial linfoide (NIL)

2. Patrones de ocupacion alveolar:

Neumonia organizada (NO)

Bronquiolitis respiratoria asociada a
enfermedad pulmonar intersticial (BR-EPI)
Neumonia por macrofagos alveolares
(NMA)

Patrones  poco  frecuentes: neumonia
eosinofilica aguda y crénica (NEA/NEC),
proteinosis alveolar pulmonar (PAP) vy
neumonia lipoidea (NL)

(Se mantienen las categorias de patrones combinados y de aquellos no clasificables, al igual que en anteriores versiones)




VALENCIA

Patrones intersticiales

Los patrones intersticiales mds frecuentes son la
neumonia intersticial usual, |loa neumonia
intersticial no especifica y |la neumonia
intersticial bronquiolocéntrica. Estos patrones se
asocian con frecuencia a fibrosis pulmonar
progresiva y mal prondstico. Aunque a menudo son
secundarios a causas subyacentes, en una
proporcidon significativa de casos no se identifica
una etiologia clara.




PATRONES INTERSTICIALES

NIU - Neumonia Intersticial Usual

Es el patrén caracteristico de la fibrosis pulmonar idiopdtica, aunque también puede observarse en enfermedades del tejido
conectivo, neumonitis por hipersensibilidad y asbestosis. Puede coexistir con DAD o NO en exacerbaciones. Su diagndstico puede
establecerse con alta confianza mediante TC cuando existen hallazgos tipicos, sin necesidad de biopsia.
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 Distribucion predominantemente o 4 D:45708

subpleural y basadl

e Panalizacioén (( )

e Patron reticular

e Bronquiectasias de traccion ()

e Ausencia de hallazgos que
sugieran un diagnéstico
alternativo (quistes, atenuacion
en mosaico marcada,
opacidades en vidrio
deslustrado predominantes,
noédulos o consolidaciones)

Figura 1. Hallazgos en TC de neumonia intersticial usual (NIU). Mismo paciente, diferentes cortes axiales.



PATRONES INTERSTICIALES

NIU - Neumonia Intersticial Usual

Podemos establecer el diagnostico de NIU probable cuando encontramos los siguientes hallazgos, siempre en ausencia de
panalizacién. Tiene un VPP del 80%. En el contexto adecuado se maneja como FPI, sin biopsia.

e Ausencia de panalizacion

* Distribucion predominantemente
subpleural y basal

e Patrén reticular ()

e Bronquiectasias de traccion ()

e Ausencia de hallazgos que sugieran
un diagnéstico alternativo (quistes,
atenuacion en mosaico marcada,
opacidades en vidrio deslustrado
predominantes, nédulos o

consolidaciones)

Figura 2. Hallozgos en TC de neumonia intersticial usual probable (NIU). Mismo paciente, diferentes
cortes axiales y un corte sagital.



PATRONES INTERSTICIALES

NIU - Neumonia Intersticial Usual

En algunos casos, podemos observar datos que sugieren NIU pero que no nos permiten realizar su diagnédstico. En esta situacion decimos que
el patrén es indeterminado para NIU, lo cual supone una encrucijoda diagndstica. La biopsia pulmonar suele ser necesaria en estos casos.

 Fibrosis con distribucion que no es
predominantemente periférica o
basal (por ejemplo, distribucion
difusa, no subpleural)

e Caracteristicas de fibrosis pulmonar
que no indican ninguna etiologia
especifica (por ejemplo, tenues
opacidades reticulares subpleurales
sin bronquiectasias (-))

* Fibrosis leve con hallazgos sutiles no

definitorios (incluye la antigua “Early
UIP”)

Figura 3. Hallazgos en TC indeterminados para NIU. Mismo paciente, diferentes cortes axiales.



PATRONES INTERSTICIALES

NINE - Neumonia Intersticial No Especifica

La neumonia intersticial no especitica puede presentarse en forma no fibrosante (celular) o fibrosante, siendo este dltimo el patrén mas
frecuente de enfermedad pulmonar intersticial asociada a enfermedades del tejido conectivo, excepto en artritis reumatoide.

Puede asociarse a toxicidad farmacoldgica, neumonitis por hipersensibilidad o ser residual tras neumonia organizada. La forma celular tiene
buena respuesta a inmunomoduladores, y la biopsia se reserva solo para casos sin causa justiticable.

 Opacidades en vidrio
deslustrado y patron
reticular (( )

* Predominio en los
lobulos inferiores

e Bronquiectasias de
traccion ()

e Aproximadamente el
41% de los casos de
NSIP fibrosante
muestran respeto
subpleural relativo (»)

=

Figura 4. Hallazgos en TC de neumonia intersticial no especifica fibrosante (NINEf). Mismo paciente, diferentes cortes
axiales.



PATRONES INTERSTICIALES
NIB - Neumonia intersticial bronquiolocéntrica

Se caracteriza por inflamacién y fibrosis centradas en bronquiolos, con atfectaciéon del intersticio alveolar cercano. Puede aparecer en
neumonitis por hipersensibilidad, enfermedades del tejido conectivo, toxicidad farmacoldgica, aspiracidn o exposiciones inhalatorias. La
diferenciacién entre la forma idiopdtica y la relacionada con neumonitis por hipersensibilidad requiere una evaluacién detallada de

exposiciones

Forma no fibrosante:

e Multiples nédulos
centrolobulillares mal
definidos

e Areas en vidrio
deslustrado

e Pairén en mosaico (( )

Figura 5. Hallazgos en TC de neumonia intersticial bronquiolocéntrica no fibrosante (NIBnf). Mismo paciente, diferentes

cortes axiales.



PATRONES INTERSTICIALES
NIB - Neumonia intersticial bronquiolocéntrica

Se caracteriza por inflamacidén y fibrosis centradas en bronquiolos, con afectacién del intersticio alveolar cercano. Puede aparecer en
neumonitis por hipersensibilidad, enfermedades del tejido conectivo, toxicidad farmacoldgica, aspiracién o exposiciones inhalatorias. La
diferenciacién entre la forma idiopdtica y la relacionada con neumonitis por hipersensibilidad requiere una evaluacién detallada de
exposiciones

Forma fibrosante:

e Opacidades en vidrio
deslustrado

e Reticulacion (( )

e Bronquiectasias de
traccion ()

e Atenuacion en mosaico
(signo de las tres
densidades)

e Atrapamiento aéreo ()

e Distribucion
peribroncovascular
frecuente

N .

-
—

Figura 6. Hallazgo
diferentes cortes axiales.
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Hallazgos diferenciales principales patrones intersticiales fibréticos

NIU > NINEf

> Panalizacion

NIB (NHf)

> Signo de “las 3 densidades”
> Ausencia del signo del “borde recto” > Patrén “en mosaico”
> Atrapamiento aéreo en espiracion forzada

> Ausencia de distribucion
predominantemente basal

> Quistes en el seno del vidrio deslustrado

NINEf > NIU

> Vidrio deslustrado en mayor grado que panalizacion

> Respeto subpleural en regiones posteriores
> Bronquiectasias centrales
> Signo del “borde recto”



PATRONES INTERSTICIALES

DAD - Dano Alveolar Difuso

El dafio alveolar difuso es el patrén tipico del sindrome de distrés respiratorio agudo (SDRA). Se presenta con insuficiencia
respiratoria aguda o subaguda y tiene alta mortalidad. Puede ser secundario a infecciones, formocos o enfermedades del tejido
conectivo. El lavado broncoalveolar es util para descartar infeccion y la biopsia quirdrgica suele evitarse por el riesgo de
complicaciones.

e Opacidades en vidrio deslustrado,
a menudo bilaterales y
parcheadas, con areas de respeto
relativo

e Consolidaciones, generalmente en
regiones pulmonares dependientes

e Bronquiectasias de traccion o
bronquiolectasias ()

* La afectacion pulmonar extensa y
la dilatacion bronquial temprana
durante el curso de la enfermedad
se asocian con mayor mortalidad

Figura 7. Hallazgos en TC de dafio alveolar difuso (DAD). Mismo paciente, cortes axial y coronal.



PATRONES INTERSTICIALES
FEPP - Fibroelastosis pleuroparenquimatosa

Puede ser idiopdtica o secundaria, y con frecuencia se asocia a otros patrones de neumopatia intersticial (NIU, NINE o NIB).

e Fibrosis subpleural con
predominio en los
lobulos superiores

 Engrosamiento pleural
asociado

e Areas bien definidas de
consolidacion ()

e Bronquiectasias de
traccion

e Reticulacion subpleural

e Distorsion arquitectural

- " . 5 L] .

r ' A -' . - \ : l ’ \, ’ - -
Figura 8. Hallazgos en TC de fibroelastosis pleuroparenquimatosa (FEPP). Mismo paciente, diferentes cortes
coronales.




PATRONES INTERSTICIALES

NIL - Neumonia Intersticial Linfoide

Es una entidad rara que suele ser secundaria a enfermedades del tejido conectivo, inmunodeficiencias, infecciones crénicas como la
infeccion por el virus de la inmunodeticiencia humana u otros trastornos inmunitarios. Son frecuentes las disproteinemias, especialmente la
hipergammaglobulinemia policlonal. Dada la rareza de la forma idiopdtica, es necesaria una evaluacién clinica, seroldgica y radiolégica
exhaustiva para excluir causas secundarias. La biopsia es poco frecuente debido a los hallazgos caracteristicos y la presencia de
linfocitos en el lavado broncoalveolar.

e Opacidades en vidrio
deslustrado bilateral,
usualmente difusas pero a
veces parcheadas (( )

e Pequeiios nodulos
centrolobulillares

e Engrosamiento
broncovascular

e Quistes de pared fina con
distribucion aleatoria en
aproximadamente el 70%

de los casos ( ) Figura 9. Hallazgos en TC de neumonia intersticial linfoide (NIL). Mismo paciente, diferentes cortes axiales.
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Patrones de llenado u
ocupacion alveolar

Estos patrones se deben a lo acumulacion anémala
de células o liquido en el interior de los alvéolos.
Los mds frecuentes son la neumonia organizada, la
enfermedad pulmonar intersticial asociada a
bronquiolitis respiratoria y |lo neumonia por
macrofagos alveolares. La histopatologia se requiere
con menor frecuencia, ya que los hallazgos clinicos,
radioldgicos y analiticos suelen ser caracteristicos.




PATRONES DE OCUPACION ALVEOLAR

NO - Neumonia Organizada

Puede ser idiopdtica o criptogénica, o secundaria a infecciones, enfermedades del tejido conectivo o tfdrmacos. La respuesta rapida al
tratamiento con corticoides apoya el diagnéstico.

e Consolidaciones
subpleurales o
peribronquiales (( )

e Opacidades en vidrio
deslustrado

e Signo del halo invertido

* Engrosamiento
perilobulillar

e Los hallazgos pueden
migrar en estudios de
seguimiento ()




PATRONES DE OCUPACION ALVEOLAR
BR-EPI - Bronquiolitis Respiratoria asociada a

Enfermedad Pulmonar Intersticial

Dentro del espectro de trastornos caracterizados por la acumulaciéon de macréfagos intraalveolares, cuando la afectacion es predominantemente
bronquiolar se denomina bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad pulmonar intersticial. La bronquiolitis respiratoria aislada es un hallazgo

histoldgico incidental frecuente en fumadores sin enfermedad clinica. La presencia de macréfagos pigmentados en el lavado broncoalveolar apoya el
diagndstico.

e Opacidades en
vidrio
deslustrado
parcheadas y
mal definidas (( )

e Distribucion
centrolobulillar

Figura 11. Hallozgos en TC de enfermedad pulmonar intersticial asociada a bronquiolitis respiratoria (EPI-BR). Mismo paciente, cortes
axial y coronal.



PATRONES DE OCUPACION ALVEOLAR
NMA - Neumonia por macroéfagos alveolares

Se caracteriza por acumulacién difusa de macrétagos intraalveolares. La mayoria de los casos se relacionan con el tabaquismo,
aunque también existen formas idiopdticas y secundarias, como las asociadas a trastornos del surfactante, enfermedades del
tejido conectivo o inhalacién ocupacional.

 Opacidades en vidrio
deslustrado

e Predominio periférico en
los l6bulos medios e
inferiores, mas
confluente que en RB-ILD

e Reticulacion fina

e La panadlizaciony los
nodulos
centrolobulillares son
raros

Figura 12. Hallazgos en TC de neumonia por macréfagos alveolares (NMA). Mismo paciente, cortes axial y coronal.
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PATRONES DE OCUPACION ALVEOLAR

Patrones de llenado u ocupacion
alveolar poco frecuentes

Son los siguientes:
 Neumonia eosinofilica aguda y crénica
* Proteinosis alveolar pulmonar
 Neumonia lipoidea
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PATRONES DE OCUPACI()N ALVEOLAR

NEA/NEC - Neumonia Eosinofilica
Aguda / Crénica

Se deben a acumulacidén de eosindfilos. La forma
aguda se desarrolla en dias o semanas y puede
progresar rdpidamente a insuficiencia respiratoriq,
mientras que la forma crénica sigue un curso subagudo
o crénico con disnea y tos. Con frecuencia se asocian
al inicio o aumento del consumo de tabaco, aunque
también existen exposiciones inhalatorias y formas

idiopdticas. La respuesta rdpida a corticoides apoya el
diagndstico.




PATRONES DE OCUPACION ALVEOLAR

NEA - Neumonia Eosinofilica Aguda

e Opacidades en vidrio
deslustrado bilateral

e Consolidaciones

 Engrosamiento septal
y broncovascular

 Pequenos derrames
pleurales

Figura 13. Hallazgos en TC de neumonia eosinofilica aguda (NEA). Mismo paciente, cortes axial y coronal.



PATRONES DE OCUPACION ALVEOLAR

NEC - Neumonia Eosinofilica Croéonica
3 ro -

e Consolidaciones
periféricas ()

e Predominio en los
lobulos superiores

e A menudo
migratorias y
recurrentes

Figura 14. Hallazgos en TC de neumonia eosinofilica crénica (NEC). Dos pacientes diferentes, cortes axiales y coronales.



PATRONES DE OCUPACION ALVEOLAR

PAP - Proteinosis Alveolar Pulmonar

Se debe a la acumulacién andmala de surfactante, habitualmente relacionada con disfuncién del factor estimulante de colonias de
granulocitos y macréfagos. Evoluciona durante meses o afios y suele presentarse entre la tercera y la quinta décadas de la vida, pudiendo

asociarse a insuficiencia respiratoria. La causa mds frecuente es autoinmune, seguida de exposiciones inhalatorias, enfermedades
hematoldgicas e infecciones.

e Opacidades en
vidrio deslustrado
perihiliares
bilaterales

e Engrosamiento
septal

e Patron crazy
paving

e Respeto subpleural

Figura 15. Hallazgos en TC de proteinosis alveolar pulmonar (PAP). Mismo paciente, cortes axial y coronal.
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NL - Neumonia Lipoidea

Resulta de la acumulaciéon pulmonar de lipidos de origen enddégeno o exdgeno, habitualmente relacionada con aspiraciéon o inhalacién. La
biopsia raramente es necesaria debido a los hallazgos radiolégicos caracteristicos.
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Figura 16. Hallazgos en TC de neumonia lipoidea (LP). Mismo paciente, cortes axiales y coronales del estudio inicial y del
control evolutivo realizado meses después.
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Patrones combinados y
no clasificables

Las neumonias intersticiales pueden presentarse como combinaciones de varios
patrones, como la coexistencia de tibroelastosis pleuroparenquimatosa vy
neumonia intersticial usual, lo que suele asociarse a peor prondstico.

Se considera neumonia intersticial no clasificable cuando no es posible
establecer un diagndstico con mas del 50% de confianza tras una evaluacion

multidisciplinar completa.
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Conclusiones

 Las neumopatias intersticiales son un grupo de entidades de naturaleza
compleja y dificil diagnéstico

e La estandarizacion de criterios diagnosticos mediante consenso
internacional permite facilitar su diagnéstico y seguimiento, asi como la
comunicacion entre los diferentes profesionales implicados

e Destacamos la importancia de conocer estas nuevas actualizaciones con
el proposito de obtener el maximo beneficio para el paciente.
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