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Concepto:
nflamatorio afecta el estroma del pulmon
trizacion del parenquima.
Sintomas:
* Tos seca y disnea
Rx: Fibrosis intersticial en “panal de mie
La cronicidad = sintomatologia > 6 meses.
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Viorfologia basica:
Inflamacion:
ptos interlobulillares alveolares o interstis
peribronquia
— Infiltrado de linfocitos, celulas plasmaticas e
histiocitos
* Fibrosis:
— Colagena (irreversible)
— Tejido fibromixoide (reversible)




Dano pulmonar intersticial:

— Subagudo
— Cronico



Dano pulmonar intersticial:
Aguao
2-3 dias post agresion
— Dano del septo alveolar causa dano septa

* Necrosis de neumocitos alveolares
e Descamacion

— Activacion de PMN
— Formacion de membranas hialinas en |la pared alveolar



Dano pulmonar intersticial:

Subagudo
/ dias post agresion

— Activacion de fibroblastos v miofobroblastos
alveolares

— Infiltracion de linfocitos y macrofagos
— Primeros depositos de colagena



Dano pulmonar intersticial:
Cronico:

racion de neumocitos tipo |l
— Focos de proliferacion de fibroblastos

— Aumento de |a colagena
— Colapso de espacios aéreos
— Pulmon en “panal de miel”



CPatrén histolégico Diagnéstico final conjunto

Neumonia Intersticial
Usual

Neumonia Intersticial No
Especifica

Neumonia Organizativa

Dano Alveolar Difuso
Bronquiolitis Respiratoria

Neumonia Intersticial
Descamativa

Neumonia Intersticial
Linfoide

Fibrosis Pulmonar Idiopatica / Neum.
Intersticial Usual (FPI/NIU)

Neumonia Intersticial No Especifica
(NINE)

Neumonia Organizativa
Criptogeneética (NOC)
Neumonia Intersticial Aguda (NIA)

Bronquiolitis Respiratoria
Enf. Intersticial Pulmonar (BR-EIP)

Neumonia Intersticial Descamativa
(NID)

Neumonia Intersticial Linfoide (NIL)




Enfermedades fibrosantes
Enfermedades granulomatosas
® EOSan ‘ 'd YUITIION AL

e Enfermedades intersticiales relacionadas con
el tabaco

* Proteinosis alveolar pulmonar
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Neumonia interst
Neumonia organizativa cri ,)L

* Afectacion pulmonar en las enfern -c‘.i del tejido
conjuntivo
Neumoconi0sis

* Complicaciones de los tratamientos.



FATOGENIAS

E“‘/i’]g‘(_ I11eriLtO Y
dPOTPOSIS
Acortamiento del
telomero

Reduccion de la
telomerasa

Casos familiares
infrecuentes

FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

Activacion/Ix epitelial

Laveolas en
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'Ioroblastos

nnibicion

Firoblastos y
miofibroblastos

Deposito de colageno y matriz
extracelular

Fibrosis Pulmonar

inhibicion



FIBROSIS PULMGONAR IDIOPATICA
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IVIacro aspecto empedrado (Cicatrizcial) y 5 8
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ibrosis al corte (zonas blanquecinas duras y Pl
elasticas |
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* Mas lobulo inferior, regiones subpleu
entre los tabiques interlobulillares
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FIBROSIS PULIVIONARID

Micro NIU (FI parchada
variacion en intensidad vy
antiguedac zonas
precoces y tardias, Focos
fibroblasticos, fibrosis en
panal, hiperplasia de
nheumocitos tipo Il.

*RXx imagen en vidrio
esmerilado

e TAC Alta Resolucion en
casos de Rx de torax
normal.
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NEUMONIA ORGANIZATIVA CRIPTOGENA
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conectivo laxo (Cuerpos de
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pulmdn en panal. :

e Recuperacion espontanea
probable (esteroides).

e Puede ser secundaria a un

proceso previo infeccioso



AFECCION ENTERT Iejido Conectivo

Patrones mas frecuentes NI, NIU,
Esclerosis vascular, neumonia

organizativa y bronquiolitis.
* AR, ES,LES.
e Evolucion segun patron.




AOCONIOSIS

De |0S trabajadores de

4

carbon

Antracosis asintomatica
* ¢/ 0 s/ distuncion
pulmonar (maculas 1.2m
enfisema centrolobulillar
e complicada cicatrices de
>2cm hasta 10cm




NEUIVIOCONIOSIS

lIcosIs.

Fibrosis nodular progresiva lenta 0 menos
frecuente proteinosis alveolar.
_uarzo, cristobalita, tridimita)

Inicia con nédulos diminutos
e Posteriormente (imagen)

e Cicatrices de colagena dura

* Infeccion agregada

* Rx calcificacion en cascara de huevo

‘v
E
|




EUIVIOCONIOSIS
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cUIVIOCONIOSIS

parenqui
*Ca pulmon
*Mesoteliomas
*Neoplasias laringeas u otras
*2 tipos (AMIANTO)

*Serpentina(aislante termico) |

*Anfibol (magneticos)
*Son fibrogenos



NEUIVIOCONIOSIS

[0S
FIbrosis intersticial
difusa (diferencia x los
uerpos de asbesto)
Cuerpos ferruginosa
e Patron de fibrosis
L EERIGEERNLS
* Se inicia en los lobulos
inferiores
 Placas pleurales




COWVIPLICACIONES | RATAIVIIENTO

FARMACOS

5]9?”"5‘”5’ } Neumonitis y fibrosis
Amiodarona

gttty Neumonitis por hipersensibilidac
*Nitrofurantoinz

*Aspirina

Broncoespasmo
*Betabloqueantes

*RADIACION
*Efectos 1 a 6 meses post tratamiento = neumonitis aguda por
radiacion.
*Neumonitis cronica por radiacion = fibrosis pulmonar.
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>Arco1dosis
dDMmas no caseinificantes,

0jos y piel)
— Descartar micobacterias, micosis
y beriliosis.

— Dx de exclusion.

— >H:M, > raza negra, raro chinos

S Nt
- .) AN .
"t et !




Alveolitis alergica
Predominio intersticial
Origen inmunitario (€Xposicion intensa a Ag 0rganicos)
LBA — Proteina inflamatoria de macrotagos la, IL-8, LT CD4 y CDs.
* Suero- Ac espe¢ 0s (Hipersensibilidad I-C tipo IIT)
* IF — Complemento e Igs en paredes vasculares.
» Granulomas no caseinifacantes (Hipersensibilidad tipo I'V)

— Unidad afectada: alveolos
e Pulmon del granjero
e Pulmon del avicultor
e Pulmon del humidificador

— Morfologia
« Neumonitis intersticial

* Granulomas no caseinificantes (2/3)
e Fibrosis intersticial + BO




Alveolitis alergica

— Clinica: Crisis repentine
fiebre, disnea, tos, leucocitosis
(4-6 hrs tras exposicion).

— Rx Infiltrados nodulares y
difusos

— Pruebas de Funcion Pulmonar
patron restrictivo

— Exposicion repetida = fibrosis.



Neumonia eosinoiila aguda

(Causa desconocida, +25% eosinofilos en LBA)

L AT L. At atr ctirnle (Q 2 Al A

Eosinofilia pulmonar simple (Sd. Loetler)

— Lesiones pulmonares transitorias, eosinofilia periferica, TC
heterogenea, tabiques alveolares engrosados con eos, cel
gigantes sin f1brosis n1 necrosis.

Eosinofilia tropical (microfilarias)
Eosinofilia secundaria (a otros procesos)

Neumonia eosinofila cronica 1diopatica (lesiones
perifericas, dx de exclusion de las anteriores)
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— Cuerpos laminares (neumos tipo 11
necroticos)
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— Tabiques alveolares engrosados con
inflamacion.

— Epitelio alveolar hinchados.
— Rara fibrosis.

— 4%y 5* decadas de la vida H2:M 1

— Fumadores, px bueno, dejar el tabaco
y esteroides curan 100%




Neiitmonatia intereticial acaociada 0 . o B a . Y
Neumopatia mtersticial asociada wg- = = o0 LR sl v e
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a bronquiolitis respiratoria. o e y 4

Mact s . R " . =y &
acrofagos con pigmento en RN \:? ;
bronquiolos respiratorios O s DN
— A difernecia del anterior se aplica &

pacientes con alteraciones en PFP y

alteraciones en pruebas de imagen

— Ademas infiltrado de linfocitos e
histiocitos, fibrosis peribronquial
ligera

— Muy fumadores




Infrecuente
RX Oopacific V,qu alveolar

focal asimetrica bilateral
Acumulo acelular de
surfactante en espacios
alveolares y bronquiolares
— Adquirida (90%) Ac anti GM-
CSF (Autoinmune)

— Congénita (RN alt geneticas en
el transporte de componentes de

surfactante)

— Secundaria (rara, neoplasia y
otras)




3 TIDrosSIS
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Variabilidad de la lesion
Homogenea. lodas Ias lesiones en un Mismo estado
Heterogenea. Lesion en estadio variable
* Afectacion pulmonar:
— Difusa: Todo el pulmon es igusc
— En placas: Alternan focos de lesion con zonas normales




_Ocallzacion de

UDPICUIdIC

Bruncuuanug.qu' |
Alveolar septal
Lintangitica, pleural visceral, septos interlobulillares, vasos.

Otros datos mortologicos
Descamacion de neumocitos




3 pIepPSIapUiMmenarquirurgica (™)

lamano sufriciente (3-5 cm) y prorunadas
Viuestras sin arteractos de aplastamiento ni hemorragia
guirurgica

Adecuada seleccion de la zonas: ideal tres muestras con
diferentes grados de afectacior

* Muestreo del borde de |as lesiones visibles microscopicamente.
 Evitar las zonas con patron “en panal” marcado

(*) Puede realizarse mediante videotoracoscopia



Causa: infecciones, inhalantes, farmacos...
Alguncs casos se asccian a enfermedades autcinmunses
Tos, disnea, fiebre
Micro: Lesién bronquiolocéntrica, homogénea
Nodulos da fibroblastos que llanan alveclos
Macréfagos con lipidos
Engrosamiento de los septos alveolares
Buena respuesta a tratamiento con corticoides

Enfermedad intersticial crénica

Causas: predisposicion genatica, asociada a enfermadades
autoinmunes.

Micro: Lesiones focales, preferentements subplewurales
Morfologia heterégenea de unas placas a ofras
Proceso inflamatorio y fibrosante intersticial
termina con fibrosis en panal de misl

Peobre respussta a corticoides

Procesos inflamatcrics que afectan a |as estructuras estromales del pulmén y qua
pueden causar la cicairizacién del parénguima

Sintomas clinicos: tos secay disnea

Rx: Fibrosis intersticial en "panal de miel"

La cronicidad la proporciona una sintomatologia superior a 6 meses

Inflamacién en: septos interlobulillares
alvaolares o
intersticio peribronquial
Infiltrado de linfacitos, células plasmaticas e histiocitos
Fibrosis por
Colagena: irreversible
Tejido fibromixoide: revarsible

2-3 dias post-agrasion
El dano del septo alvaolar causa adema saptal
- Nacrosis de neumocitos alveolares
Agudo —> Descamacién de epitelio necrético a la luz alveolar
Activacién de LPMN
Formacion de mambranas hialinas en la pared alveolar

2 S,
H S S S W 7 dias post agresion
[ E,;LLL{B@T@.L}:U 9 Subagudo —p Activacién de fibroblastos y miofibroblastos alveclares
7 R e g i - b= | ’ : weC S - “
- - 2 i inters & 2 I S 2
Enfermedad difusa localizada en septos alveolares iy [ y ‘ intersticial - JJ g‘;’:{:ﬁ:gr;:pgégg:'?: g;)r[g;grno;agos
Micro; Lesién homogénea poco fibrosante SRRE Ll : | fjj Z o x
Proliferacion de neumccitos que se descaman y cle : at | y . = . .
acupan los espacios alveolares e L Y Proliferacion de neumocitos tipo Il
ks DIF X N i Focos de proliferacion de fibroblastos
S Y x
Buena respuesta a corticoides - )b! | » Crénico ) Aumento de Ia colagana
| j Colapso de espacios asreos

Pulmén en “panal de miel"

Frecuente en fumadores o individucs ¢con asma 3ro olitis ratc Edad de la fibrosis: Depende de la cantidad de:

Enfermadad focal. bronquiolocéntrica

Lasiones hemogeneas de ocupacion de bronguiolos y
alveolos por macréfagos

Buena respuesta a corticoides

Neumonia
intersticial

colagena: lesion antigua
tejido fibromixeide: lesién mas recients
Varlabilidad de la lesion:
Homogénea: Tedas las lesicnes en el mismo estadio

Hetercgénea: Lesionas en estadio variable
Alectacién pulmonar:

Difusa: Todo el pulmén es igual

En placas: Alternan focos de lesién ccn zonas normales
Localizacién de las lesiones

Un tarcic de los casos se asocian a s. de Sjogren ( - viopsiz Subpleural o paraseptal: también en septos intralobulillares
Se ha asociado a infeccién por EBV " \ Bronguiolocéntrica

Infitradao linfoide con histiocitos y plasmaticas L€ ! A Alveolar septal

DD con linfomas asociados a mucosas ~faide 3\ Linfangitica: plewa visceral, septos interlobulillares, vasos
Pobre respuesta a tratamiento con corticoides " _ ! Ctros dates merfologicos:

Descamacion de neumocitos
Distribucion de histiocitos

EL estadio final de nsumonias agudas no curadas y de ‘ Lasién difusa y bilateral
muchas neumonias intersticiales i : . Causa: Infecciones, sustancias quimicas, farmaces, shack, sepsis, radiacion...
Macro: Lesion mas o menos grande color blanguecino y ‘ ; Distress respiratoio del adulto
consistencia firme tersticia . ar : : Micre: Edema. hamorragia intersticial,
Micra: Tejldo de granulacion con infiltrade Inflamaterio ] - - Depoésito da fibrina: membranas hialinas
mixto i _ Lo e L] Infitrado inflamatorio
DD con Ssudotumor inflamatorio Hiperplasia de neumocitos tipo I

Mataplasia escamosa

Se conece también con &l nombre de Hamman-Rich

Neumonia intersticial rapidamente progresiva

Jovenes con disnea

Micro; Fase de organizacién de un cuadro de DAD
Marcada proliferacién fibroblastica

Mal pronastico
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