GLOSARIO PATOLOGICO

Neumonia intersticial usual

Usual interstitial pneumonia
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El patron histologico de neumonia intersticial usual (NIU) fue descrito por
primera vez en 1969 por Averill Liebow como una forma comun de fibrosis
pulmonar en adultos mayores (1). Por muchos afios se identifico en biopsias qui-
rirgicas como una fibrosis del pulmén con la caracteristica particular de presen-
tar heterogeneidad geografica (areas de fibrosis alternadas con un parénquima
sano) y temporal (areas de fibrosis antigua de colageno denso y zonas de nueva
fibrosis expresadas en focos fibroblasticos) (1). Estos criterios se mantuvieron
en la definicion histologica del patron NIU en el primer consenso multidiscipli-
nario de clasificacion de las neumonias intersticiales de 2002 (2).

En 2011, las sociedades ATS/ERS/JRS/ALAT revisaron la definicion del pa-
tron histologico de NIU y senalaron que deberia incluir la presencia de fibrosis
marcada con distorsion de la arquitectura pulmonar, con o sin panalizacion, de
distribucion subpleural o paraseptal, con fibrosis en parches y focos fibroblas-
ticos, en ausencia de caracteristicas que sugirieran un diagndstico alternativo
(granulomas, membranas hialinas, neumonia en organizacion, infiltrado infla-
matorio intersticial alejado de la panalizacion o cambios centrados en la via
aérea) (Figura 1) (3, 4). Otros hallazgos (que no hacen parte de la definicion
diagndstica, pero que pueden encontrarse) son los infiltrados linfocitarios y plas-
mocitarios intersticiales en parches, areas con metaplasia de musculo liso ¢ hi-
pertrofia muscular de los vasos (5).

El diagnostico diferencial histologico de NIU se realiza con otras causas de
fibrosis pulmonar. La neumonia intersticial no especifica (NINE) puede pre-
sentar focos fibroblasticos y panalizacion, aunque el compromiso temporal y
geografico de la fibrosis es homogéneo (4). La neumonitis por hipersensibilidad
se acompafia de granulomas adyacentes a la via aérea, pero puede presentarse
como patrén de NIU con presencia de células gigantes multinucleadas aisladas
(Figura 2). Las neumoconiosis también deben sospecharse dentro de los dife-
renciales; en este caso, la microscopia de polarizacion puede revelar particulas
birrefringentes (9).
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Figura 1. Patrdn histolégico de NIU. A. Destruccion de la arquitectura pulmonar con areas de fibrosis parenquimatosa predo-
minantemente subpleural y areas sanas (heterogeneidad geografica). B. Destruccion de la arquitectura pulmonar con areas de
fibrosis paraseptal y areas sanas (heterogeneidad geografica). C. Panalizacion microscépica: quistes revestidos por el epitelio
respiratorio con luz ocupada por mucina; se observa una inflamaciéon mononuclear en relaciéon con el area de panal de abejas.
D. Panalizaciéon microscopica: revestimiento de tipo respiratorio con presencia de cilias. E. Focos fibroblasticos: proliferacion
subepitelial de tejido conectivo en regiones de transicion entre el parénquima normal y las zonas de fibrosis. F. Engrosamiento
de la pared de los vasos arteriales. Las biopsias transbroquiales generalmente no permiten un diagnéstico histopatolégico
confiable, por lo que se requieren multiples biopsias quirirgicas de 2 a 3 I6bulos y de 3 a 5 cm de tejido para el procesamiento
histolégico (6, 7). Recientemente, la criobiopsia ha emergido como una alternativa con menor morbilidad en el diagnoéstico de
las enfermedades intersticiales; sin embargo, dada la estandarizacion que requiere el procedimiento y que las muestras que
se obtienen son centrales, alejadas del compromiso subpleural de esta patologia, su indicacion no es clara por encima de la
biopsia quirurgica en el patrén de NIU (5, 7, 8).

Ya que la definicion del patron histologico de NIU
no diferencia los casos idiopaticos de los secundarios
a exposiciones o enfermedades sistémicas, la Sociedad
Fleischner de Radiologia propuso una version revisada
de dichos criterios con el fin de hacerlos mas especificos
para la definicion de NIU en el contexto de fibrosis pul-
monar idiopatica (FPI) (Tabla 1) (7, 10). Esta propuesta
fue acogida por la guia de FPI de las sociedades ATS/
ERS/JRS/ALAT de 2018, en la que se recomendo clasi-
ficar los hallazgos histopatologicos de las biopsias como
el patrén de NIU, patron probable de NIU, patron inde-
terminado para NIU y patron de diagnostico alternativo,
haciendo las categorias consistentes con los patrones
descritos en la tomografia de torax, de tal forma que los
Figura 2. Presencia de células gigantes multinucleadas ais- conceptos se unifiquen para su evaluacion en los grupos

ladas en un patrén de NIU secundario a neumonitis por hi- de discusién multidisciplinaria (Tabla 2) (5)
persensibilidad. ’
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Tabla 1. Criterios histoldgicos de NIU asociada con FPI sugeridos por la Sociedad Fleischner y adaptados a las guias 2018

de las sociedades ATS/ERS/JRS/ALAT (5, 7)

Patrones
NIU

Probable de
NIU

Indeterminado
para NIU

Hallazgos
consistentes
con un
diagndstico
alternativo

Criterios especificos

- Fibrosis densa que ocasiona remodelacion de la arquitectura
(cicatrizacion o panal de abejas).

- Compromiso parcheado del pulmon por la fibrosis.

- Distribucion subpleural o paraseptal.

- Focos fibroblasticos en los bordes de las cicatrices densas.

- Algunas caracteristicas histologicas del patron de NIU estan
presentes, pero en una medida que impide un diagndstico
definitivo.

- Solo fibrosis en panal de abejas.

- Fibrosis con o sin distorsion de la arquitectura, con
caracteristicas que favorecen un patrén distinto de NIU (fibrosis
homogénea difusa, compromiso centrolobulillar, escasos
granulomas o células gigantes multinucleadas) o caracteristicas
que favorecen la NIU secundaria a otra causa (hiperplasia
linfoide o inflamacion difusa).

- Algunas caracteristicas histologicas del patron de NIU, pero con
caracteristicas que sugieren un diagnéstico alternativo.

Patron de NIU con hallazgos adicionales:

- Dano alveolar difuso prominente o neumonia en organizacion:
considerar exacerbacion aguda de NIU.

- Granulomas: considerar neumonitis por hipersensibilidad,
sarcoidosis, infeccion.

- Infiltrado celular inflamatorio intersticial marcado lejos de las
areas de NIU: considerar neumonitis por hipersensibilidad.

Patrén no NIU:

- Hallazgos de otras enfermedades intersticiales fibrosantes:
neumonitis por hipersensibilidad, neumonia intersticial
no especifica, neumonia en organizacion, fibroelastosis
pleuroparenquimatosa, histiocitosis de células de Langerhans,
fibrosis intersticial relacionada con el cigarrillo.

Requerimientos

Todos los criterios estan presentes,
sin hallazgos que sugieran un
diagndstico alternativo (p. ej. no
NIU).

Se presenta fibrosis que no alcanza
a mostrar todos los criterios de

NIU, sin hallazgos que sugieran un
diagndstico alternativo.

Evidencia de un proceso fibrosante,
pero con hallazgos que estan mas a
favor de un patrén no NIU o de NIU
no asociada con FPI.

Presencia de rasgos o hallazgos
indicativos de otras enfermedades
intersticiales fibrosantes.

Tabla 2. Diagnostico de FPI basado en los patrones radioldgicos e histolégicos (5)

Sospecha de FPI Patron radiolégico
NIU definitiva  NIU probable Indeterminado para NIU Diagnéstico alternativo

NIU definitiva FPI FPI FPI FPI (probablemente)*/no FPI
NIU probable FPI BRI FPI (probablemente)* No FPI

Patron Indeterminado FPI FPI Indeterminado™* No FPI

histolégico para NIU (probablemente)*
Diagndstico No FPI No FPI No FPI No FPI
alternativo

*FPI es probable si se presenta cualquiera de las siguientes caracteristicas:

- Bronquiectasias/bronquiolectasias de traccion leves en cuatro o mas lébulos 0 moderadas a graves en dos o mas Iébulos,

en un hombre mayor de 50 afios o0 en una mujer mayor de 60 afios.

- Reticulacion extensa (>30 %) en mayores de 70 anos.

- Aumento de neutrdfilos o ausencia de linfocitosis en citologia de lavado bronquioalveolar.

- La discusion multidisciplinaria llega a un diagndstico confiable de FPI.
**Indeterminado: sin una biopsia adecuada es poco probable que sea FPI. Con una biopsia adecuada se puede reclasificar a
un diagnostico mas especifico después de una discusion multidisciplinaria o una consulta adicional.
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