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Las neumonias intersticiales idio-
paticas son un grupo de enfermeda-
des parenquimatosas pulmonares
que comparten multiples caracte-
risticas entre ellas, pero que son lo
suficientemente diferentes entre si
para ser designadas como entidades
separadas (1).

Dentro de este grupo se incluyen
la neumonia intersticial usual (NIU),
la neumonia intersticial inespecifica
(NII), la bronquiolitis respiratoria-
enfermedad pulmonar intersticial
(BR-EPI), la neumonia criptogénica
en organizacion (NOC), la neumo-
nia intersticial aguda (NIA), la neu-
monia intersticial linfoide (NIL) y la
fibroelastosis pleuroparenquimatosa
idiopatica (FEPP). El diagnostico se
obtiene de la combinacion metddica
y detallada de la historia clinica, el
examen fisico, los estudios de labora-
torio, las imagenes diagnosticas y el
estudio histopatologico, lo que permi-
te diferenciar estas entidades de otras
formas de enfermedad parenquimato-
sa difusa pulmonar (2).

El término idiopatico se reser-
va para aquellas condiciones donde
permanece desconocida la causa de
la lesion pulmonar, descartando en-
tidades frecuentes como enfermeda-
des del tejido conectivo, reacciones
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a medicamentos, asbestosis y neu-
monitis por hipersensibilidad, entre
otras (1, 2).

Desde la ultima actualizacidén de
2002 de la ATS/ERS sobre la clasi-
ficaciéon de las neumonias intersti-
ciales idiopaticas, hay un progreso
sustancial en varios aspectos (tablas
1y2)(@3).

El abordaje diagnéstico de las
neumonias intersticiales idiopaticas
es multidisciplinario y dindmico. Re-
quiere de la comunicacién cercana
entre el clinico, el radidlogo y el pato-
logo (1). Dentro de los datos clinicos
es de vital importancia conocer los
sintomas de presentacion, los ante-
cedentes exposicionales, la historia
de tabaquismo previo y actual, las
comorbilidades presentes, la fun-
cion pulmonar y los hallazgos en
pruebas de laboratorio y radiologi-
cas (3). Esta aproximacion multi-
disciplinaria no le resta importancia
a la biopsia pulmonar para el diag-
nostico de las NII; por el contrario,
define los escenarios en los cua-
les es suficiente con los hallazgos
de la tomografia computarizada de
alta resolucion (TCAR) o si existe
indicacioén de biopsia pulmonar. La
concordancia entre observadores
con relacion al diagndstico de las
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neumonias intersticiales depende de la experiencia
del clinico y de la integracion de la informacion por
parte de las otras especialidades, resaltandose la im-
portancia de que estos pacientes sean evaluados por
equipos multidisciplinarios con experiencia y en cen-
tros hospitalarios de referencia (4, 5).

Como se mencioné inicialmente, es muy impor-
tante y a veces dificil el diagnostico diferencial de
estas entidades, pues suelen confundirse con la neu-
monitis por hipersensibilidad y viceversa. El abordaje
multidisciplinario, como se describid previamente,
es fundamental para la diferenciacion entre NH y las
neumonias intersticiales idiopaticas, particularmente
la FPI y la NII (6). El analisis cuidadoso de los hallaz-
gos en la TCAR sumado a la histopatologia, ayudan
al diagnostico, siendo esencial la busqueda detallada
del factor desencadenante, aunque hasta el 30% de los
pacientes no tiene una exposicion claramente identi-
ficable (7). De igual forma, el diagndstico diferencial
con las enfermedades del colageno vascular son causa
frecuente de patrones de neumonia intersticial, espe-
cialmente NII. Sin embargo, los hallazgos clinicos,
seroldgicos, radioldgicos e histologicos son utiles
para establecerlo.

Otra entidad que amerita mencion son las neu-
monias intersticiales familiares (NIF). Contintan
siendo clasificadas como neumonias intersticiales
idiopaticas pese a que son secundarias a mutacio-
nes heterocigdticas de multiples genes (SFTPC,
SFTPA2, TERT, TERC) hasta en el 20% de los ca-
sos (8). La presentacion entre casos de neumonia
intersticial familiar y esporadica es indistinguible
en la TCAR y la biopsia. Por tanto, en quienes se
sospeche neumonia intersticial idiopatica debe inda-
garse por sus antecedentes familiares relevantes y,
de acuerdo a esto, dirigir la busqueda de mutaciones
genéticas puntuales y de otros miembros de la fami-
lia potencialmente comprometidos (9).

En cuanto a la tltima clasificacion de las neu-
monias intersticiales idiopaticas de la ATS/ERS de
2013, es de gran importancia la inclusion de la NII
como una entidad clinico-patoldgica especifica. Los
criterios diagnosticos de las NII fueron mencionados
recientemente por la ATS (10). La NII ocurre como
una entidad idiopatica pero también en situaciones

tan diversas como las enfermedades del colageno,
NH, toxicidad por medicamentos y en algunos pa-
cientes con fibrosis pulmonar familiar. Es en estos
escenarios en los que el abordaje multidisciplinario
es de vital importancia (10). El pronostico de la en-
fermedad es variable, oscilando entre la mejoria y
la progresion a fibrosis terminal que conlleva a la
muerte del paciente (11, 12).

En la FPI existe un nuevo algoritmo diagnostico
(13) que incluye tres niveles de certeza para los ha-
llazgos radiologicos de NIU en la TCAR (NIU, NIU
posible, inconsistente con NIU) y cuatro niveles de
certeza para los hallazgos histopatologicos (NIU,
probable, posible y ausente). Para el diagnostico se
requiere la exclusion de otras causas de enfermedad
pulmonar intersticial, la presencia de un patréon de
NIU en la TCAR en aquellos pacientes no suscepti-
bles de biopsia pulmonar o la combinacion de hallaz-
gos en TCAR e histopatologicos en quienes fueron
llevados a biopsia pulmonar. El hallazgo de FPI con
hallazgos definitivos de NIU en la TCAR, conlleva
una supervivencia menor que aquellos pacientes con
TCAR indeterminada (14, 15).

Desde la ultima revision en 2002 se ha acumula-
do nueva informacioén importante en el grupo de las
NII asociadas al tabaquismo. En general, la BR-EPI
es una enfermedad de fumadores con exposicion pro-
medio de mas de 30 paquetes/afio (16). Bien se sabe
que es un hallazgo histologico presente en todos los
fumadores activos y puede considerarse un cambio fi-
siologico secundario al estimulo nocivo del humo del
tabaco, pero en algunos individuos progresa en exten-
sion para convertirse en una enfermedad intersticial.
En la practica clinica actual, la BR-EPI es una entidad
que se diagnostica cada vez con mas frecuencia sin
necesidad de biopsia pulmonar en aquellos pacientes
fumadores con las caracteristicas radiologicas descri-
tas y con lavado broncoalveolar que muestre macro-
fagos pigmentados en ausencia de linfocitosis (17).
El curso de esta enfermedad es heterogéneo, con una
minoria de pacientes que progresa a pesar de suspen-
der el habito de fumar (18).

Otra entidad conocida en esta categoria es la NID,
un tipo de neumonia intersticial poco comun, que
aparece comunmente en hombres fumadores, entre
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30 a 40 anos de edad aunque ha sido reconocida en no
fumadores; al parecer esta relacionada como la con-
tinuidad de una NID de la infancia en la edad adulta
asociada a mutaciones en genes relacionados con el
surfactante pulmonar (19).

En el grupo de las neumonias intersticiales idio-
paticas agudas o subagudas figuran la NCO y la NIA.
La primera contintia incluida en la clasificacion por
su naturaleza idiopatica y su frecuente confusion con
otras formas de neumonias intersticiales, especial-
mente cuando hay progresion a fibrosis (3). La NIA
es una condicion de naturaleza idiopatica, de curso
rapido similar al sindrome de dificultad respiratoria
aguda (SDRA) con una mortalidad cercana al 50%
y que no tiene tratamiento especifico. Los hallazgos
radiologicos e histologicos en la fase aguda son indis-
tinguibles del patron histologico del SDRA (1).

De otra parte, estd claramente establecido que en
las neumonias intersticiales idiopaticas puede haber
exacerbaciones agudas; actualmente se tiene mayor
reconocimiento y mejor definicion en la FPI y la NII
(3). Dentro de estas, la FPI es la que mas muestra este
comportamiento. Sin embargo, en todas las situacio-
nes es importante descartar causas secundarias de
descompensacion pulmonar aguda como infeccion,
falla ventricular izquierda, neumotérax y tromboem-
bolia pulmonar antes de atribuir los sintomas a una
exacerbacion aguda (20).

Asi mismo, se ha creado una categoria adicional
de neumonias intersticiales idiopaticas raras, dentro
la cual se incluyen la NIL y la FEPP y aquellos pa-
trones histologicos inusuales como la neumonia en
organizacion fibrinosa aguda (NOFA) y la neumonia
intersticial con patron bronquiolocéntrico (3).

Pese a los avances y el abordaje multidisciplinario
exhaustivo, la categoria de neumonias intersticiales
idiopaticas no clasificables aplica para aquellas enti-
dades en las que no se puede llegar a un diagnostico
final o que presentan sobreposicion de patrones his-
tologicos. De acuerdo con un estudio de cohorte re-
ciente, este grupo representa el 10% de los pacientes
evaluados en un centro de referencia de enfermedades
pulmonares intersticiales (21). En estos casos el trata-
miento debe dirigirse al diagnostico mas probable y al
comportamiento esperado de la enfermedad.

REVISTA COLOMBIANA DE NEUMOLOGIA VoL 25 N° 2 | 2013

Por ultimo, la identificacion de biomarcadores uti-
les para el diagnostico, manejo y pronostico es mate-
ria de investigaciones actuales. Altos niveles séricos
de algunas proteinas epiteliales asociadas a macrofa-
gos como la SP-A, SP-D, KL-6, CCL18 y MMP-7 se
han asociado con deterioro rapido de la funcién pul-
monar y/o supervivencia disminuida (22-25). Estas
asociaciones requieren validacion, pero sugieren que
pueden existir herramientas adicionales utiles para
identificar pacientes con alto riesgo de progresion.

En conclusion, el campo de las neumonias inters-
ticiales idiopaticas cuenta con gran dinamica actual
en investigacion. Es muy importante la referenciacion
de los pacientes a centros con experiencia en estas pa-
tologias, conformados por equipos médicos multidis-
ciplinarios donde la pericia de clinicos, radidlogos y
patdlogos es fundamental para efectuar un diagnosti-
co correcto, asi como clasificar y tratar adecuadamen-
te a los pacientes. Finalmente, es deseable desarrollar
un algoritmo para la clasificacion y manejo de los ca-
so0s, sobre todo en aquellas situaciones en que no se
dispone de histopatologia y los hallazgos radiologicos
en la TCAR no son diagnosticos.

Se esperan importantes avances en los proximos
afios respecto al descubrimiento, la implementacion
y el desarrollo de estudios genéticos y moleculares
que revolucionen la aproximacion diagndstica a las
neumonias intersticiales idiopaticas y permitan esta-
blecer el pronostico de este grupo de enfermedades.

Tabla 1. Clasificacion de las neumonias intersticiales
idiopaticas de acuerdo con la ATS/ERS.

Neumonias intersticiales idiopaticas principales

Neumonia intersticial aguda

Neumonia criptogénica en organizacion

Neumonia intersticial descamativa

Bronquiolitis respiratoria—enfermedad pulmonar

intersticial

Neumonia intersticial idiopatica inespecifica

Fibrosis pulmonar idiopatica

Neumonias intersticiales idiopaticas raras

Fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica

Neumonia intersticial linfoide

Neumonias intersticiales idiopaticas no clasificables
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Tabla 2. Categorizacion de las neumonias intersticiales idiopaticas principales.

Categoria Diagnostico clinico-radiolégico-patolégico Patrones radiolégicos y/o histopatolégicos
asociados
Neumonia intersticial aguda Dario alveolar difuso
Aguda/subaguda

Neumonia criptogénica en organizacién

Neumonia en organizacion

Asociadas al tabaquismo

Neumonia intersticial descamativa

Neumonia intersticial descamativa

Bronquiolitis respiratoria-enfermedad
pulmonar intersticial

Bronquiolitis respiratoria

Cronicas fibrosantes

Fibrosis pulmonar idiopatica

Neumonia intersticial usual

Neumonia intersticial idiopatica
inespecifica

Neumonia intersticial inespecifica
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