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Definicion

Las Enfermedades Pulmonares Difusas (EPD) comprenden un grupo grande de patologias
pulmonares y sistémicas, de naturaleza distinta muchas de ellas, y que se caracterizan por +
comprometer universalmente al pulmén y mantfestarse radiologicamente por una extensa
alteracion del dibujo radioldgico normal del pulmén (Figura 21-1). Por lo tanto, el término EPD ;
es hasicamente radioldgico, aunque un grupo importante de las enfermedades que lo com-
prenden tienen caracteristicas clinicas funcionales y aun anatomopatoldgicas semejantes.

La literatura anglosajona se refiere preferentemente a las EPD como enfermedades in-
tersticiales del pulmén, lo cual, si bien alude a un compromiso fundamental de estas afec-
ciones, hay también afectacion de los espacios aéreos de la via aérea y de los vasos. Por otro
lado, hay afecciones de este grupo cuya alteracion no es intersticial, sino alveolar, como la
proteinosis alveolar. Por ello el término pierde precision, como lo hace notar Raghu, autor
que se ha dedicado en profundidad al estudio de estas afecciones.

Ficura 21-1. Ejemplo de enfermedad pulmonar difusa.
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Causas

Entre las multiples causas de EPD, las mas comunes en la prictica clinica son el edema pul-
monar cardiogénico, las infecciones, las neumoconiosis, las neumonitis por hipersensibili-
dad, la neumonia intersticial usual, las neoplasias y, en algunas comunidades, la sarcoidosis,

Diversos autores proponen listados de causas. En |a Tabla 21-1 se presentit uno propues-
to por Du Bois y Costabel. Como puede apreciarse, existen cinco grupos fundamentales,
que se describirin a continuacion con los componentes de cada uno.

TasLa 21-1, Enfermedades pulmonares difusas

= Asociadas a enfermedades sistémicas

* (ausadas por gatillantes ambientales o rngesta de drogas
= Granulomatosis

* Neumonlas intersticiales idiopaticas

= QOfras enfermedades pu!monares difusas

Cada uno de los grupos mencionados en |z Tabla 21-1 comprende un nimero de afeccio-
nes muy diferentes sobre las cuales esti precisamente el trabajo diagndstico,

EPD asociadas a enfermedades sistémicas. Dentro de este grupo estdn, en primer lu-
gar, las enfermedades reumatoldgicas o mesenquimopatias, que son las mds frecuentes. En
segundo lugar se encuentran patologias de frecuencia mucho menor, pero de considerable
dificultad diagnéstica, como las vasculitis. Por ultimo, hay otro grupo que Du Bols denomi-
na vasculares, que se refieren a problemas no vasculiticos propiamente, relacionados con
los vasos sanguincos.

Reumatoldgicas. Entre las enfermedades reumatoldgicas se consideran: esclerosis siste-
mica, artritis reumatoicen, lupus eritematoso diseminado, sindrome de Sjogren, espondi-
litis anquilosante, polimiositis/dermatomiositis y la enfermedad mixta del tejido conectivo.

Vasculfitis. Estas comprenden: arteritis de células gigantes, arteritis de Takayasu, palian-
geitis microscopica, granulomatosis de Wegener, granulomatosis de Churg-Strauss, sindro-
me de Behget, sindrome de pulmon-riicn (incluyendo Goodpasture) y capilaritis.

Vasculares. Entre las afecciones vasculares se encuentan: sindrome anrifosfolipidos,
coagulopatias, malformaciones arteriovenosas, hipertension pulmonar primaria, hemosi-
derosis pulmonar idiopitica y la enfermedad pulmonar venooclusiva,

EPD causadas por gatillantes ambientales o ingestion de drogas. Este £rupo es posi-
blemente ¢l mds cambiante, pues eada dia se describen mis agentes externos probables
causantes de diversos daiios al pulmon. Esto es especialmente cierto en relacion a drogas,
pero tambicn lo es referido a substancias utilizadas en Ja industria o en pasatiempos,

Causas orgdnicas del medioambiente. Alveolitis alérgicas extrinsecus por hongos, bacte-
TS, antigenos aviarios o causas quimicas.

Causas inorgdnicas def medioambiente, Polvos fibrogénicos (asbesto, silice, berilio, car-
ban, aluminio y aleacion de merales pesados), polvos no fibrogénicos (siderosis, estanosis,
baritosis y antimonio) y drogas (quimioterdipicos, cardiovasculares, antibioticos, antiinfla-
matorios, ilicitas, psicotrdpicos, radiwcion, pesticidas y oxigeno),



Granulomatosis. El tercer grupo de la clasificacion de Du Bois exige tener el diagndstico
histoldgico de granulomas. Aqui se ha avanzado mids en el proceso diagndstico, y hay muy
diversas enfermedades que comprenden el grupo: sarcoidosis, beriliosis, alveolitis alérgica
extrinseca, histiocitosis de Langerhans, granulomatosis de Wegener, sindrome de Churg-
Strauss, granulomatosis linfomatoide y granulomatosis broncocéntrica.

Neumonias intersticiales idiopaticas. Este grupo ticne algunos caracteres comunes,
pero necesarizmente exige la biopsia pulmonar para su diagnostico diferencial. Entre estas
enfermedades se incluye la fibrosis pulmonar idiopitica, que es la afectacion mis comiin
y posiblemente una de las mis graves (Figura 21-2). También pertenecen a este grupo la
neumonia intersticial no especifica, la neumonia intersticial descamativa, la bronquiolitis
respiratoria con enfermedad pulmonar, la neumonia intersticial aguda y la neumonia inters-
ticial en organizacion, '

Ficura 21-2. Neumonia Intersticial ldiopatica segun clasificacién de Consenso de la Sociedad
Americana de Tarax v la Sociedad Europea de Enfermedades Respiratorias, 2002.

Simbologia: Nil: Neumaonia Intersticial Idiopatica; NSIP: Fibrosis Pulmonar No Especifica;

DIP: Neumonia Intersticial Descamativa; LIP: Neumonia Intersticial Linfocitica; AIP: Neumonia
Intersticial Aguda; COP: Neumonia Obliterativa Cronica o BOOP; RB-ILD: Bronquialitis Respiratoria
con Enfermedad Intersticial Pulmonar.

| Neumonia intersticial idiopética | —————

{la diferencia es histologica)

hd

hd

Fibrosis Pulmonar
Idiopética (UIP) —  OtsNinofPl |

Otras enfermedades pulmonares. El ultimo grupo de esta clasificacion lo constituyen
enfermedades muy distintas, en que lo vnico comin es su caricter precisamente de en-
fermedades pulmonares difusas: neumonia intersticial linfocitica, trastornos hereditarios
(esclerosis tuberosa, neurofibromatosis, sindrome de Hermansky-Pudlack, enfermedades
por depdsito de lipidos y alveolitos fibrosante familiar), eosinofilia pulmonar {de causa co-
nocida, como hongos, pardsitos o drogas, o de causa desconocida o neumonia eosinofilica
idiopitica aguda o crénica), linfangioleiomiomatosis, proteinosis alveolar, amiloidosis, aspi-
racion crénica y falla cardiaca izquierda.

Hay autores como el Dr. Talmadge King, de San Francisco, EE.UU., que propone des-
cartar las infecciones y los tumores de la definicion, lo cual circunscribe el problema. El
esquema presentado en Ja Figura 21-3, del mismo Dr. King, grafica lo dicho. Naturalmente,
existe una larga serie de entidades que comprenden cada uno de los grupos representados
en los circulos.

Presentacion clinica

La enfermedad puede presentarse de diferentes formas de acuerdo a su naturaleza, La mis
desconcertante es ¢l paciente asintomatico. Tal es el caso, por ejemplo, de algunas sarcoido-
sis o de la bronquiolitis respiratoria con enfermedad pulmonar intersticial. Puede también

o
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Ficura 21-3. Esquema de clasifcacion de EPD.
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presentarse con los sintomas de una enfermedad general, pero con enfermedad pulmonar
difusa sin sintomas respiratorios, lo que ocurre en ciertas etapas de la esclerodermia, por
ejemplo. Puede ocurrir también que tenga los sintomas de una enfermedad general y que
fa enfermedad pulmonar difusa sea sintomitica desde el punto de vista respiratorio. Esto
puede ocurrir en la artritis reurnatoide avanzada con compromiso pulmenar importante y
en algunas esclerodermias avanzadas. Ocasionalmente el paciente tiene sintomas respirato-
rios, pero la radiografia de térax es normal, lo cual puede ocurrir en un bajo porcentaje de
las fibrosis pulmonares idiopdticas y también en algunas bronquiolitis, como la bronquioli-
tis constrictiva.

Los sintomas mds caracteristicos y mds frecuentes que calzan con muchas de las causas
de EPD son la aparicion de tos y disnea progresiva, con una EPD radiolégica. Esta presen-
tacion generalmente coincide con un compromiso funcional de una enfermedad restrictiva
pulmonar de gravedad variable y diversas formas de alteracion del intercambio gaseoso,
como se verd mis adelante.

Aproximacion diagndstica
Historia clinica

Tanto la duracion de los sintomas como la velocidad de progresion orientan hacia diag-
nosticos diferentes. Es muy importante ¢l antecedente del tiempo de sintomas previos al
diagnéstico de la enfermedad pulmonar difusa. Existe un grupo de enfermedades difusas
agudas (semanas) y otro de evolucion en meses o afios (Tabla 21-2),

La edad de presentacion es otro antecedente importante en el diagndstico diferencial:
la sarcoidosis, Ia linfangioleiomiomatosis y el granuloma cosinéfilo, por ejemplo, son enfer-
medades clisicamente de edades jovenes (20 a 40 afos), a diferencia de la fibrosis pulmo-
nar idiopatica, que se presenta caracteristicamente alrededor de {os 50 a 60 aios.

Hay algunas de cstas enfermedades exclusivamente femeninas, como la linfangioleio-
miomatosis, o mas frecuentemente femenina, como la sarcoidosis.

Existe un grupo con caracteristicas de enfermedad familiar, como la microlitiasis alveo-
lar, la neurofibromatosis, la sarcoidosis y alrededor del 10% de las fibrosis pulmonares usua-
les tienen este caricter,
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TasLa 21-2. Duracién de la enfermedad previo al diagnéstico

Agudas (dias o semanas)

Neumonia intersticial aguda

Neumaonia eosinoffiica

Alveolitis alérgica extrinseca

Brongquiolitis obliterante con neumonla en organizacién
Subaguda (semanas o meses)

Sarcoidosis

Algunas enfermedades intersticiales por drogas

Sindromes de hemorragia intralveolar

Bronquiolitis obliterante con neumonia en organizacién

Enfermedades colagenovasculares {lupus eritematoso y polimiositis)
Crénica (meses o afios)

Fibrosis pulmonar idiopatica

Sarcoidosis

Histiocitosis X

Los Factores ocupacionales deben investigarse en detalle. Ademds de las neumoconi-
sis, también las alveolitis alérgicas extrinsecas pueden estar relacionadas con elementos de
ocupacion o de pasatiempos a los cuales esté expuesto el paciente. Es fundamental hacer
una extensa investigacion de las drogas que el paciente eseé utilizando o haya recibido y
consignarlo en la anamnesis. Hay algunas drogas “consagradas” como inductoras de al-
veolitis, pero muchas otras aparecen en la literatura médica continuamente como posibles
inductoras de dafio pulmonar y como tal deben registrarse en los antecedentes del paciente
en estudio.

Como siempre, el antecedente tabiquico en patologia respiratoria es fundamental.
Hay enfermedades muy relacionadas con el tabaquismo, como la bronquiolitis respirato-
ria, la neumonia intersticial descamativa, el granuloma eosindfilo o Ia fibrosis pulmonar
idiopdtica. Otras, en cambio, en forma caracteristica ocurren con mayor frecuencia en no
fumadores que en fumadores, bajo el mismo riesgo de exposicion. Este es el caso de las
alveolitis alérgicas extrinsecas, hecho curioso que ha planteado un posible efecto supresivo
del humo del cigarrillo.

La exposicion a pijaros, especialmente palomas o catitas, aserrines de maderas, algunos
animales, fuentes de agua o productos agricolas, son importantes como posibles causas de
alveolitis alérgicas extrinsecas. Hay que poner especial consideracién a la historia de recu-
rrencias de sintomatologia semejante y/o radiografias de térax secuenciales parecidas. Esto
es clisico de las alveolitis alérgicas extrinsecas. Asi, se tuvo la oportunidad de ver el caso de
un paciente que fue tratado por la tercera miliar tuberculosa, que en realidad correspondia
a una Rebre de beno con miltiples recurrencias.

Cuando un paciente portador de una EPD recién diagnosticada presenta hechos clini-
cos como fiebre 0 hemoptisis, orienta definitivamente en direcciones precisas. En la prime-
ra situacion, ese sintoma inclina a pensar en infecciones, pero también en las enfermedades
del coligeno, en las vasculitis, en las reacciones por drogas o en el BOOP En la segunda
situacion, se puede pensar que es causada por los sindromes de hemorragia alveolar, cin-
cer, vasculitis o cualquier causa de hipertension venosa putmonar.

Es un hecho clinico muy orientador cuando se aprecia un extenso compromiso radiold-
gico con minima clinica. La sarcoidosis, la silicosis, el granuloma eosindfilo y Ia bronquilitis

.
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respiratoria con enfermedad pulmonar intersticial pueden presentarse en esta forma clini-
ca, siempre sorprendente.

Otros hechos de la historia pueden orientar a una enfermedad pulmonar difusa secyn-
daria 2 una enfermedad sistémica, como los hechos anamnésticos propios de las enferme.
dades del coligeno, de la insuficiencia cardiaca, de las vasculitis, etcétera.

Examen fisico. El examen fisico pulmonar puede demostrar sdlo crepitaciones pulmo-
nares basales bilaterales, que son muy inespecificas pero muy frecuenies y notorias en Ia
fibrosis pulmonar idiopitica. En esta enfermecdad se presenta también el hipocratismo di-
gital que también puede aparece en otras enfermedades, como el cincer broncogénico, las
bronquiectasias, la fibrosis quistica y la asbestosis.

Ocasionalmente puede encontrarse signologia obstructiva con sibilancias. Este es un he-
cho infrecuente en fibrosis pulmonar idiopitica y puede orientar hacia otras etiologias, como
pulmén congestivo, sarcoidosis, bronquicctasias, bronquiolitis y alveolitis alérgica extrinseca,

En el examen general del paciente debe ponerse atencion a la piel. El eritema nodoso
orienta a la sarcoidosis, los nodulos subcutdneos a la artritis reumatoicden. La neurofibroma-
tosis puede presentarse con nddulos subcutineos palpables y las caracteristicas manchas
*café con leche”. Las teleangectasias y el sindrome de Reynaud orientan a la esclerodermia
y las vasculitis cutdneas a las enfermedades colagenovasculares o a las vasculitis sistémicas.
Las artritis orientan hacia las enfermedades colagenovasculares, la sarcoidosis o las vascu-
litis. La pericarditis puede presentarse ambién en las enfermedades colagenovasculares,
pero tambicn en las vasculitis sistémicas, en las neoplasias metastdsicas, en el sindrome pos-
tirradiacion y tambic¢n en la asbestosis. El hallazgo de adenopatias o hepatoesplenomegalia
debe hacer pensar en sarcoidosis, neoplasma o granuloma cosinofilo. Es muy caracteristico
de la sarcoiclosis, y tambié¢n puede verse en la neumonta intersticial linfocitica, la hipertrofia
de glindulas salivares. El examen fisico y el laboratorio bisico pueden mostrar una EPD con
algunos sindromes caracteristicos que permiten plantear posibilidades diagnosticas, como
se describe en la Figura 21-4,

Asi, por cjemplo, el-antecedente de artritis obliga a plantear la sarcoidosis, las enfer-
medades colagenovasculares o la posibilidad de una vasculitis. La presencia de vna glo-
merulonefritis plantea las vasculitis o también las enfermedades colagenovasculares y muy
especificamente la enfermedad de Wegener o el sindrome de Goodpasture. Si hay una
anemia v otras alteraciones hematolégicas, debe descartarse una hemorragia intraalveolar,
en el caso de T anemia, o ks vasculitis, accion de drogas o Ia presencia de un cincer. Si
aparecen alteraciones dseas, deberd pensarse en el granuloma eosindfilo, la sarcoidosis y
tambi¢n en ¢l cincer.

Ficura 21-4, Enfermedades pulmonares difusas. Algunos sindromes acompanantes.
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Examen funcional respiratorio

El estudio funcional respiratorio es muy caracteristico en las enfermedades pulmonares
difusas (Figura 21-5). El estudio de volimenes y capacicdades demuestra una enfermedad
pulmonar restrictiva pura con todos los volimenes pulmonares reducidos. Lt espirometria
demuestra la capacidad vital reducida con una relacion VEF,/CVF normal o aumentada. La
curva flujoivolumen representada en el esquema de la Figura 21-8 demuestra la reduccion
de los volimenes pulmonares y el flujo aéreo aumentaclo en todo el rango de voltimenes.

Muy infrecuentemente se utiliza en clinica la realizacién de la curva presion volumen
representada en la Figura 21-6, En ella se puede apreciar el aumento de la retraccion eldstica,
con una compliance pulmonar muy reducida: se requieren grandes cambios de presion
transpulmonar para obtener pequefios cambios de volumen pulmonar,

La gasometria arterial generalmente es normal en reposo o presenta ligera hipoxemia
en etapas mds avanzadas. La presion de CO; frecuentemente estd algo reducida y la gra-
diente alveoloarterinl de oxigeno en reposo
pi o : esui aumentada. En ejercicio, en cambio,
Ficura 21-5. Esgirome}rfa con patrén resltriclivo.  geurren cambios dramticos. La presion de
G- capacdad Viak R, lumenesdunt xigeno b o forma importance v -
diente sube en forma muy significativa. Esto
ocurre junto a un importante aumento de la
frecuencia cardiaca, de la ventilacion minu-
to y del consumo de oxigeno. La capacidad
de difusion de CO es otro examen de utili-
v M VW dad en la evaluacion funcional de estos pa-
cientes. L4 difusion estd frecuentemente re-
ducida y puede anteceder a la disminucion
o de los volimenes pulmonares. En general,
F CRF la alteracion de la difusidn corre paralelaa la
CP CRF  progresion de la enfermedad. Su deterioro
VR se debe 2 la reduccion de la masa capilary a
tas alteraciones de la relacion V/Q.

cv

Normal Patrén restrictivo

Figura 21-6, Alteracion restrictiva en EPD.
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Estudios radiologicos en enfermedades puilmonares difusas
Radiografia de térax convencional

Este es el examen fundamental, mds econdmico y disponible para plantear el diagnos-
tico de EPD. Lo primero que se hace evidente al andlisis de una radiografia de torax simple
tomada en inspirscion maxima es el volumen pulmonar. La mayoria de las EPD disminuyen
¢l volumen pulmonar, con excepeidn de la histiocitosis X, Ta linfangioleiomiomatosis y en
cualquier caso cuando hay combinacion con enfisema pulmonar avanzado como enferme-
dad concomitante.

Junto al volumen pulmonar, el andlisis inicial permite apreciar la distribucion lesional,
Las silicosis, la histiocitosis X y algunas infecciones como la tuberculosis son predominan-
temente de zonas superiores del pulmadn. La sarcoidosis es mids de los tercios medios y la
fibrosis pulmonar idiopdtica, la asbestosis y las enfermedacdes colagenovasculares compro-
meten fundamentalmente las dreas inferiores. El manifiesto predominio unilateral orienta
a linfangitis carcinomatosa, edema pulmonar, problemas aspirativos y neumonitis postirea-
diacion.

Una antigua clasificacion del gran radidlogo norteamericano Benjamin Nelson, adn vi-
gente, propone seis patrones radiologicos. El primero es el vidrio esmerilado, en el cual
se pierde Iz nitidez de los vasos pulmonares; se ha correlacionado con la presencia de
alveolitis, aunque tmbién un patrdn reticular muy fino y granular puede dar este tipo de
imagen. Las neumonitis por hipersensibilidad, la neumonia intersticial no especifica y espe-
cialmente 1a neumonia intersticial descamativa son ejemplos de este patron. El segundo es
¢l patrén nodular, con lesiones homogéneas bien delimitadas y de tamadios variables. La
tuberculosis miliar es ¢l ejemplo mis caracteristico, pero también la diseminacion metasti-
sica, mramente la sarcoidosis y algunas neumoconiosis pueden producirlo. El tercero es el
patrén reticular. Esta red puede evolucionar dejando dreas quisticas, que es lo que ocurre
en ¢l pulmon en panal de Ia fibrosis pulmonar idiopidtica avanzada. El patrdn linear, del
edema pulmonar cacdiogénico, se produce por ¢l engrosamiento de los septos interlobula-
res y del intersticio perivascular. Bl dltimo patron es el acinar o alveolar, que se manifiesta
por imigenes nodulares pequenas que se agrupan y producen consolidaciones.

También es importinte considerar otras alteraciones que pueden orientar al diagnos-
tico. La aparicion de derrame pleural orienta hacia insuficiencia cardiaca, hacia enferme-
dades colagenovasculares o hacia linfangiolciomiomatosis. El derrame pericirdico sugicre
enfermedades colagenovasculires o enfermedad metastisica, La presencia de adenopatias
mediastinicas planiea granulomatosis o enfermedades neoplisicas.

TAC de alta resolucion en EPD

El Dr. Nestor Miiller, de Vincouver (Canadd), propone seis tipos de patrones radiolo-
gicos en este tipo de enfermedades: Hneas septales, patron reticular, espacios quisticos,
nadulos, vidrio esmerilado y consolidaciones,

Lineas septales. No son mis que los sepros interlobulillares engrosados y corresponden
fundamentalmente a edema pulmonar intersticial o a diseminaciones linfiticas tumorales,

Patrén reticutar. El patron reticular esti constituido por lineas irregulares intralobula-
res de algunos milimetros con fibrosis intersticial, que s¢ manifiestan por distorsion de la
arquitectura y bronguicctasias por traceion. Este patron se presenta muy especialmente en
la fibrosis pulmonar idiopdtica, en las enfermedades colagenovasculares, la asbestosis, la
sarcoidosis y ocasionalmente en Lis neumonitis por hipersensibilidad, La fibrosis pulmonar
idiopatica tene uni TAC bien caracteristica: el patrdn se presenta con predominio en los
Iobulos infertores y subpleural y ¢s posible encontrar zonas de panal de abejas en la mayo-
riit de los casos. La sarcoidosis, en cambio, ticne una distribucion perihiliar y de los lobulos
superiores con fibrosis peribronguial y bronguiectasias por traccion de localizacion central.



Espacios quisticos. Son dreas localizadas de densidad aérea con paredes delgadas y
bien definidas y que se ven fundamentalmente en cuatro condiciones: en la fibrosis pulmo-
nar idiopidtica; en las enfermedades colagenovasculares como zonas de panal subpleural;
en la histiocitosis de Langerhans, que comparte los quistes acreos con nodulos en las zonas
medias o superiores del pulmon con relativo respeto por las bases pulmonares, y en Ja lin-
fangioleiomiomatosis, enfermedad extremadamente infrecuente,

Patran nodular. Puede presentarse perilinfitico en la sarcoidosis o en la linfangitis carci-
nomatosa. En la primera también puede haber nadulos subpleurales irregulares. Otra for-
ma de presentacion del patron nodular es centrilobular, caracteristico de la neumonitis por
hipersensibilidad o de la bronguiolitis. Por ultimo, los néduios pueden estar distribuidos al
azar, como ocurre en la diseminacion miliar o en ks metistasis.

Vidrio esmerilado. Consiste en una opacidad que permite ver 1a vasculatura pulmonar.
Se aprecia en las neumonitis por hipersensibilidad, en la neumonia intersticial no especifi-
ca, en la neumonia intersticial descamativa y en Iz bronquiolitis respiratoria con enferme-
dad intersticial de los fumadores. Es atil enfatizar la importancia diagnostica en las neumo-
nitis por hipersensibilidad de las zonas de atrapamiento aereo lobular en medio de amplias
zonas de vidrio esmerilado. La neumonia intersticial no especifica es de predominio basal y
periférico, con bronquiectasias por traccion, fina reticulacion y vidrio esmerilado.

Consolidaciones. A diferencia del patrdn anterior, oscurece Ja vasculatura subyacente,
Cuando las consolidaciones se presentan con predominio peribronquial, hay que pensar
en BOOP o COP; si ¢s subpleural en el mismo diagnostico o en fa neumonia eosinofilica
cronica, y si es progresivo en periodos relativamente largos de tiempo, en linfoma o cincer
brongquioloalveolar.

Diagnéstico

Con los antecedentes clinicos, radioldgicos y funcionales que se ha mencionado, general-
mente puede haber una aproximacion diagnostica bastante cercana en muchas de estas
enfermedacdes. Es importante insistir que, como en otras patologias pulmonares, es muy
rendidor hacer cualquier esfuerzo por obtener radiografias antiguas, ya que pueden aportar
importante informacion sobre la historia de la patologia actual.

Muchas veces basta esta aproximacion ciagnastica para alejar al paciente de la presunta
causa del problema. Tal es el caso en la alveolitis alérgica extrinseca o del pulmon por dro-
gas, por ejemplo. Ocasionalmente eso ¢s suficiente para lograr una mejoria del paciente o
iniciar una evidenie mejoria,

Otras veces el trabajo clinicoracioldgico inicial orienta hacia alguna enfermedad gene-
ral, como una mesenquimopatia o una vasculitis. En tal situacion, se puede complementar
el diagndstico con estudios scroldgicos o con una biopsia de piel o de senos paranasales si
se¢ sospecha enfermedad de Wegener. De esta forma se llegaria al diagndstico en las situa-
ciones mencionadas. En otras ocasiones no ¢s asi, y la enfermedad permanece sin diagnos-
tico o bien ¢l paciente no presenta la recuperacion clinica que se esperaba con las medidas
descritas. Se debe avanzar un paso mas alld (Figura 21-7).

Un camino para proseguir la investigacion es realizar, por ejemplo, un lavado broncoal-
veolar, Esta técnica puede permitir el diagndstico en un grupo relativamente pequeno pero
muy importante de enfermedades, como por ejemplo, encontrar un lavado linfociticoen Ia
sarcoidosis, en las alveolitis alérgicas extrinsecas o los lavados eosinofilicos de las eosinofi-
lias pulmonares agudas o crénicas.

Junto con el LBA, se puede realizar en el mismo procedimiento biopsias transbron-
quiales. Conviene realizar muchas biopsias, no menos de seis, yil que se agrega muy poco
riesgo de morbilidad y se aumenta las posibilidades de obtener parénquima pulmonar. En
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la Tabla 21-3 se presentan aquellas patologias cuyo diagndstico puede realizarse por biopsia
transbronquial. $i la biopsia transbronquial no fuera satisfactoria, puede repetirse. Si lo fue-
ra y no se ha logrado el diagndéstico, se plantea la biopsia pulmonar quirurgica (Figura 21-8).

Fisura 21-7. Algoritmo diagnostico.

Enfermedad Pulmonar Difusa
Clinica + Radiciopia + Funcién pulmonar = Aproximacién diagnéstica

Y

L4 En situacion clinica apropiada: serologia

Remover/evitar causa potencial identificada reumatol6gica y/o biopsia de piel,
cutanea, de SPN, septonasal

‘i ¥ ¥

Paciente Sin recuperacién Enfermedad no Enfermedad
recuperado clinica identificada especifica

TasLa 21-3. Diagnoéstico de EPD por biopsia transbronquial

= Sarcoidosis

= Alveolitis alérgica extrinseca

= Neumonia organizante criptogénica
= Beriliosis cronica

= Proteinosis alveolar

= Linfangitis carcinomatosa

= Carcinoma bronquicloalveoiar

Figura 21.8. Enfermedad Puimonar Difusa: algoritmo diagndstico |l

I Sin recuperacién clinica ni identificacion de enfermedad sistémica l

hJ

! Lavado broncoalveolar - Biopsia transbronquial |

l |

Diagnéstico especifico Sin diagnéstico, Enueva BTB?

l

[ Biopsia quirargica




I'nfermedades pulmonares difusas

La biopsia quirirgica puede realizarse por minitoracotomia o bien, como se prefiere
hoy, por videotoracoscopia. Es de extremaca importancia que el clinico junto con el radio-
logo y cl cirujano elijan, analizando el TAC de t6rax, el mejor sitio para realizar ka biopsia.
Deben evitarse las dreas de mucha fibrosis y extraer al menos dos hiopsias de zonas dife-
rentes. Es ideal biopsiar lns dreas de vidrio esmerilado y alguna otra que no siendo pulmdn
absolutamente normal esta cerca de ello.

En términos generales, se puede encontrar dos patrones fundamentales de alteraciones
histopatologicas: la presencia de granulomas y Ia aparicién de fibrosis con diversos grados
de inflamacion del intersticio. La aparicion de granulomas (Tabla 21-4) puede corresponder
a un grupo de patologias de causa conocida, como por ejemplo, las neumonitis por hiper-
sensibilidad, y de causa desconocida, como la sarcoidosis. Cuando no hay granuloma y sélo
se encuentra fibrosis intersticial e inflamacion, puede también corresponder a una causa
conocida, como por ejemplo el asbesto, o bien a una causa desconocida, como ocurre en
las neurnonias intersticiales idiopadticas. Completado el esfuerzo diagndstico en una EPD, se
planteari el tratamiento correspondiente.

Taea 21-4, Enfermedades pulmonares difusas

—_——— - ———— ey

Hallazgo de granulomas Sin hallazgo degranulomas !
Causa conocida | Causaconocida |
Neumonitis por hipersensibilidad | Asbesto T
Berilio Brogas
Silice Necplasia
Micobacterias Insuficiencia cardiaca
Hongos | Aspiracién '
Causa desconocida Gaseslyhumos
Sarcoidosis Irradiiaciéni |
Histiocitosis X | Gausadesconocida i
Vasculitis ' Fibrosis pulmonar.idiopatica b
Granulomatosas: 'knfermedades colagencvascularas {
- linfomatoide ‘Hemosiderosis '
— Churg-Strauss Sindrome de Goodpasture
- Wegener COP (BOOR)
Proteincsis alveolar

Espendiloartritis anquilosante
Infiltracidn linficttica
Sindreme eostncfilico
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