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h i ¥ Enfermedad pulmonar intersticial

! Las EPI abarcan un conjunto heterogéneo de enfermed  ades pulmonares e incluyen enfermedades
con causas conocidas y desconocidas.

Introduccién

Aunque los pacientes con enfermedad pulmonar intersticial (EPI) corresponden aproximadamente al 15% de las
enfermedades respiratorias en general, en la practica, el diagndstico de esta enfermedad puede retrasarse porque los
médicos suelen no tener en cuenta los signos y sintomas clinicos respiratorios iniciales, los que atribuyen a otras
enfermedades pulmonares mas comunes, como la enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC). Los prestadores de
atencion primaria pueden representar un papel fundamental en la agilizacion del estudio de una EPI, iniciando una
evaluacion diagndstica adecuada. El primer paso es una historia completa y examen fisico, registrando en forma meticulosa
los datos ocupacionales ambientales y el consumo de drogas, asi como asi una evaluaciéon de los sintomas que sugieren
una enfermedad del tejido conectivo.

Mientras el neumondlogo puede recomendar una biopsia pulmonar quirdrgica, el médico de cabecera puede continuar la
evaluacién diagnostica ordenando una tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR) del térax. Cada forma de EPI se
caracteriza por un patron especifico de anomalias en la TCAR.

Definicion

La EPI, también conocida como enfermedad difusa del parénquima pulmonar, se refiere a un grupo heterogéneo de mas de
150 trastornos relacionados. Una presentaciéon clinica distinta, como asi los resultados radiolégicos y patolégicos,
caracterizan a cada forma de EPI. Las diferencias clave entre la presentacion clinica de la enfermedad mas frecuente, la
EPOC y un diagnéstico de EPI se deben a las diferencias en la distribucion anatomica de la enfermedad. En la mayoria de
los casos, la patologia de la EPI se halla en el intersticio pulmonar y consiste principalmente en el compromiso del tejido
conectivo del espacio interalveolar, entre las células del epitelio alveolar y las células del endotelio capilar adyacente. Por lo
tanto, en contraste con las sibilancias espiratorias originadas en las vias respiratorias inflamadas en forma difusa en los
asmaticos, en los pacientes con EPI, los médicos detectan crepitantes inspiratorios causados por la apertura de los espacios
alveolares destruidos y rodeados de un intersticio fibroso.

Clasificacién

La American Thoracic Society ha publicado una clasificacién esquematica de la EPI. Aunque este esquema de clasificacion
se basa en la histopatologia, la forma mas practica de clasificar la EPI es dividirla en causas conocidas y desconocidas, o
idiopatica y no idiopatica. Ante la presencia de sintomas extrapulmonares sugestivos de enfermedad del tejido conectivo, los
profesionales pueden ayudar a detectar las formas no idiopaticas de esta enfermedad mediante la evaluacion
correspondiente a la exposicién ocupacional, el medio ambiente y el consumo de farmacos. Las formas no idiopaticas
tienden a tener un mejor prondstico y respuesta al tratamiento - por ejemplo, para los pacientes con neumonitis por
hipersensibilidad, el cese de la exposicion a los antigenos causales como las proteinas de la gripe aviar o de moho puede
llevar a una mejoria inmediata importante. Los pacientes con EPI relacionada con enfermedad del tejido conectivo
generalmente presentan caracteristicas histopatoldgicas referidas como "neumonia intersticial no especifica” y tienen una
mejor respuesta al tratamiento inmunosupresor que los pacientes con otras formas de EPI idiopatica.

La EPI idiopatica abarca enfermedades que van desde las enfermedades granulomatosas (como la sarcoidosis) hasta las
neumonias intersticiales idiopaticas, como la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI), una entidad bien reconocida. El dominio de
"sopa de letras" de las EPI es innecesario, y solo requiere recordar algunos puntos esenciales. La sarcoidosis y la FPI son
las dos formas mas comunes de las EPI idiopaticas, y su gravedad es muy variada. De hecho, algunos pacientes con
sarcoidosis pueden ser completamente asintomaticos a pesar de presentar floridos signos anormales en la radiografia de
térax. En general, las radiografias se caracterizan por adenopatias mediastinicas impresionantes. Los pacientes sintomaticos
con sarcoidosis a menudo responden muy bien a los esteroides u otros agentes inmunosupresores. La FPI es otra forma
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comun de EPI idiopética. En lugar de ser la etapa final de todas las otras EPI, la FPI es una forma especifica de neumonia
intersticial idiopatica que generalmente se presenta en pacientes de edad avanzada y tiene signos caracteristicos en la
TCAR (infiltrados reticulonodulares bibasales periféricos y subpleurales asociados a bronquiectasias de traccion y panal de
abeja) con heterogeneidad temporal, focos de panal de abeja y fibroblastos en la biopsia pulmonar. En general, la FPI se
caracteriza por dejar mas cicatriz y menos inflamacién y tiene peor prondstico que el resto de las EPI.

A pesar de que el nimero total de los diferentes tipos de EPI puede ser abrumador, la diferenciacién de las diversas formas
es fundamental, dada la gran variabilidad en la respuesta al tratamiento y el pronéstico. Mientras que el tratamiento con
esteroides e inmunosupresores es efectivo para ciertas formas como la sarcoidosis, no existe un farmaco para el tratamiento
de la FPI. Dado su mal pronéstico y una supervivencia media de 3 a 5 afios, con frecuencia los pacientes con FPI son
derivados para iniciar la evaluacion para el trasplante de pulmoén.
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Prevalencia

Aungque en la practica general la EPl es menos frecuente que la EPOC y el asma, es responsable del 15% de las
enfermedades respiratorias. Se han hecho pocos es estudios epidemioldgicos. Sin embargo, un registro de la poblacion de
Nuevo México frecuentemente citado informa una prevalencia de 80,9/100.000 en los varones y 67,2/100.000 en las
mujeres. Los dos diagnosticos de EPl mas comunes son la FPI y la sarcoidosis. La EPI relacionada con la enfermedad del
tejido conectivo intersticial y la EPI relacionada con la ocupacion pueden cada una representar aproximadamente el 15% de
todas las formas de esta enfermedad.

Herramientas de diagnéstico
Diagndstico precoz de la EPI

La siguiente seccion resume los componentes criticos de los pasos diagnosticos de una EPI

Herramientas de diagnéstico para pacientes con
sospecha de enfermedad pulmonar intersticial

Demograficas
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Edad Fibrosis pulmonar idiopatica, neumonia organizada
>50 afios: criptogenética (BOOP)
Sarcoidosis, EPI asociada a enfermedad del tejido conectivo,
20-40 afios: linfangioliomiomatosis, histiocitosis de las células de Langerhans
pulmonar
Género EPI asociada a enfermedad del tejido conectivo,
Femenino linfangioliomiomatosis
Masculino Ocupacional — neumoconiosis, FPI
Historia familiar Diagnéstico o sintom  as de enfermedad del tejido conectivo

Exposicién ocupacional
Exposicién ambiental
Drogas

Cigatrrillo

Exposicion

Examen pulmonar (crepitaciones, sibilancias)
Dedos en palillo de tambor

Signos de cor pulmonale

Signos extrapulmonares

Examen fisico

Anadlisis de rutina completos (hemograma, hepatograma)
Pruebas de laboratorio Serologia reumatolégica
Panel de neumonitis por hipersensibilidad

Capacidad de difusion

Pruebas de funcién Saturacién de oxigeno en reposo y ambulatoria
pulmonar Distancia caminada a los 6 minutos

Gases en sangre arterial

Radiografia de torax

Imagenes . . .
g Tomografia computarizada de alta resolucion

Biopsia Broncoscoépica

Biopsia Biopsia de pulmén quirtrgica

Los médicos generales pueden ayudar a acelerar los pasos diagnosticos de la EPI simplemente mediante la sospecha
precoz a partir de la presentacion clinica. Cada entidad EPI se presenta clasicamente como una enfermedad aguda,
subaguda o cronica. Muchos diagndsticos de EPI, como la FPI y la sarcoidosis son enfermedades cronicas, y los pacientes
con EPI con frecuencia reciben el diagnéstico de EPOC, especialmente si son o han sido fumadores. La disnea progresiva y
la tos no productiva en los ultimos afios a pesar de haber dejado de fumar o, en ausencia de una historia de tabaquismo,
como asi la falta de respuesta al tratamiento tradicional con inhaladores, pueden sugerir una EPI. En el examen fisico, la
ausencia de sibilancias y la presencia de crepitantes inspiratorios puede indicar una EPI. Los pacientes con FPI pero sin
EPOC presentan dedos en palillo de tambor. En los pacientes con sintomas respiratorios crénicos, los médicos indican
sistematicamente radiografias de térax y dado que en los pacientes con EPOC éstas son en gran parte normales, la
presencia incluso de anormalidades mas sutiles, como el intersticio mas marcado u opacidades nodulares indican EPI. A
menudo, los radiélogos confunden las alteraciones radioldgicas crénicas de la EPI con las de las neumonias agudas virales o
bacterianas. La persistencia de las anomalias a pesar del tratamiento antibiético y la falta de sintomas de infeccion sugieren
un diagnostico de EPI. Los pacientes con enfermedades o sintomas respiratorios crénicos deben ser sometidos pruebas de
funcién pulmonar completas; los pacientes con EPOC tienen un patrén obstructivo mientras que los pacientes con EPI tienen
un patrén restrictivo. Finalmente, aunque los pacientes con EPI tienen una saturacién de oxigeno normal en reposo, pueden
llegar a estar muy hipoxémicos, incluso por un esfuerzo minimo

Momento clinico
Aguda -
9 . Subaguda Cronica
(hora a varios ~
. (semanas a meses) (meses a afos)
dias)
Exposiciones Exposiciones
Lesion pulmonar [[Exposiciones Toxicidad farmacoldgica
aguda Toxicidad farmacoldgica Hipersensibilidad
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Drogas Hipersensibilidad Neumonitis
Humos y Neumonitis Tabaquismo
toxinas Neumoconiosis
Neumonia intersticial inespecifica Neumonia intersticial inespecifica
Neumonitis (relacionada con enfermedad del (relacionada con enfermedad del
intersticial agudal[tejido conectivo, exposicién o tejido conectivo, exposicién o
idiopatica) idiopatica)
. Sarcoidosis Sarcoidosis
Hemorragia . . . - . . e
. Neumonia organizada criptogenétical[Fibrosis pulmonar idiopatica
alveolar difusa . ., - e -, .
Neumonia eosinofilica crénica (neumonitis intersticial comun)
Neumonia
eosinofilica
aguda
\Vasculitis

Historia
1. General

Una vez que se sospecha, el diagnéstico especifico de EPI puede hacerse solo con la historia clinica. Se debe evaluar la
informacién demografica, las exposiciones ocupacionales y ambientales, el consumo de medicamentos y tabaco y el
antecedente de enfermedad del tejido conjuntivo. Los datos demograficos pueden ser Utiles, por ejemplo, los pacientes con
FPI son generalmente mayores y hombres, mientras que los pacientes con EPI asociada a enfermedad del tejido conectivo
son mas jévenes y mujeres. Los pacientes con sarcoidosis son mas jovenes. Hay mayor prevalencia de sarcoidosis entre los
estadounidenses africanos. Las manifestaciones extrapulmonares y la progresion cronica de la enfermedad son mas
frecuentes en los afroamericanos con sarcoidosis.

Excepto para las formas de EPI extremadamente raras como la enfermedad de Hermansky-Pudlak o las tesaurismosis, las
asociaciones genéticas solo aumentan moderadamente el riesgo de las formas mas comunes de EPI, como la sarcoidosis y
la FPI. Mientras que el tabaquismo es un factor de riesgo de ciertas formas raras de EPI, como la bronquiolitis respiratoria
con enfermedad pulmonar intersticial o la neumonia intersticial descamativa y la histiocitosis de células de Langerhans
pulmonar, el tabaquismo solo aumenta ligeramente el riesgo de FPI, una enfermedad idiopatica mucho mas frecuente.

2. Exposicion ocupacional y ambiental y, a los medicamentos

Los médicos de cabecera tienen una larga relacién con los pacientes y una rica fuente de informacién con respecto a su
exposicion. La deteccidon temprana de las posibles toxinas respiratorias puede generar un cese temprano de la exposicién y
la mejoria clinica. Aunque a menudo las formas de EPI idiopéticas son indistinguibles, la exposicion ocupacional puede ser
responsable de aproximadamente el 15% de los casos de EPI.

Por ejemplo, la asbestosis en un trabajador de los astilleros se puede confundir con la FPI y, la enfermedad cronica por
berilio en un trabajador de la industria nuclear se puede confundir con la sarcoidosis. Puesto que la enfermedad puede
presentarse afios después del cese de la exposicion, todos los trabajos pasados y presentes. Son frecuentes las
enfermedades respiratorias en los compafieros de trabajo, el uso irregular de mascarillas protectoras como asi los malos
controles de higiene industrial que se llevan a cabo en un ambiente de trabajo con "polvillo". Se han individualizado mas de
300 exposiciones ambientales como causa de neumonitis por hipersensibilidad, la cual es otra EPI no idiopatica categoria 8

Guia para la historia ocupacional y ambiental

Historia ocupacional completa

Trabajo

Actividades y tareas laborales

Afios trabajados

Asociacion temporal entre los sintomas y el trabajo y las tareas especificas laborales.
Presencia de compafieros de trabajo enfermos

Exposicion
Evaluacién del polvo visible u olores en el aire y sobre las superficies
Horas trabajadas
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Controles industriales como la ventilacion exhaustiva del local
Equipos de proteccion personal (mascarillas)
Materiales utilizados en el trabajo (hojas de seguridad del material)

Hogar

Exposicion o actividades laborales de todos los habitantes de la casa (exposicion a la ropa
de trabajo con polvo de los habitantes de la casa)

Pasatiempos

Mascotas (pajaros)

Bafios de inmersion

Uso de bafiera de hidromasaje (complejo Mycobacterium Avium)

Ejemplos de exposicidn ocupacional asociada a EPI
Agente Lugar de exposicion Signos en la "TCAR
Polvo de L e L Opacidades reticulares
i Construccién, edificios, mineria, . , s
fibras . . . predominantes en el I6bulo inferior,
astilleros, trabajo automotriz y .
L . panal de abejas, enfermedad
ferroviario, aislamiento
Asbesto pleural
Polvo no
fibroso L L Enfermedad nodular predominante
. .. Mineria, construccioén, arenado, A o :
inorganico . o . en el I6bulo superior, fibrosis
trabajo con granito/piedras, trabajo en . . .
L , masiva progresiva, adenopatia
. rutas, construccion de tineles .
Cristales de hiliar
silice
Enfermedad nodular predominante
Polvo de . . . L :
. Minas de carbdn en el I6bulo superior, fibrosis
carbon . .
masiva progresiva
Armas nucleares, electrénica,
Metales . L .
aeroespacial, ceramica, mecanizado,
- protesis dentales, aleacion de
Berilio .
mecanizado

En una serie reciente de la Mayo Clinic, la exposicion a las aves y los bafios de inmersion con hidromasaje (exposicion al
complejo Mycobacterium avium) representd el 34% y el 21% de los casos de neumonitis por hipersensibilidad,
respectivamente. La exposicion a los antigenos agricolas en las granjas y al moho del hogar causa el 11% y 9% de los
casos, respectivamente. Ciertos antigenos (antigenos aviares) son mas antigénicos que otros, e incluso las exposiciones
comunes en la casa, tales como el moho, pueden causar neumonitis por hipersensibilidad.

Los medicamentos - incluyendo los antibiéticos, la quimioterapia y los antiarritmicos - pueden causar esta enfermedad. Si
bien se conoce la toxicidad de farmacos como la amiodarona, los médicos pasan por alto la toxicidad potencial de los
tratamientos nuevos, tales como los agentes biolégicos o los medicamentos de venta libre. Mientras que los médicos de
atencion primaria pueden distinguir facilmente las asociaciones temporales agudas entre la administracién del medicamento
y los sintomas respiratorios, la relacién entre la exposicion cronica a los farmacos y la EPI es a menudo menos evidente. Las
reacciones pueden depender de la dosis o la idiosincrasia. En www.pneumotox.com se puede consultar una base de datos
de medicamentos relacionados con la toxicidad pulmonar.

Ejemplos de exposicion ambiental asociada con neumo nitis por hipersensibilidad

Enfermedad Antigeno Origen
Hongos y bacterias Saccharopolyspora Heno enmohecido,
rectivirgula, Thermactinomyces vulgaris | cereales
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Granjeros

. Lo L Trabajo del metal
Trabajo del metal liquido Mycobacterium immunogenum Il’quid(J)

. ~ . . . Bafieras de
Pulmodn por bafio con agua [[Complejo Mycobacterium avium hidromasaje
caliente contaminada Cladosporyum

pory Moho de techos
e . Casas viejas
Neumonitis tipo verano Trichospoorum cutaneum

contaminadas

Proteinas animales

Pulmon de los
trabajadores de productos
quimicos

Isocianatos

Enfermedad de los Excrementos de aves, suero Péjaros: loros,

criadores de aplomas Plumas palomas, pollos

Quimicos Espuma de
poliuretano

Pintura pulverizada
Elastémeros
Colas especiales

3. Enfermedades del tejido conectivo

Page6 of 9

Al contrario de los subespecialistas, que centran su estudio en un sistema de érganos especifico, los clinicos deben evaluar
al paciente por completo. Este enfoque generalizado es muy valioso para el trabajo que se encara ante la sospecha de EPI,
ya que aproximadamente el 15-20% de los pacientes tiene una diagnéstico concomitante de enfermedad del tejido conectivo.
La EPI también puede ser la presentacion inicial de la enfermedad del tejido conectivo, y las manifestaciones sistémicas
pueden aparecer meses a afios después de la aparicion de la enfermedad pulmonar. Los clinicos deben realizar una revision
cuidadosa de los sintomas extrapulmonares y evaluar la presencia de cualquier constelacion de sintomas asociados a una

enfermedad del tejido conectivo en particular.

Sintomas asociados con enfermedad del tejido conect

ivo

Sintomas articulares y musculares
Artritis, artralgias, sinovitis
Mialgias, debilidad muscular
Neuropatia

Raynaud

Sintomas gastrointestinales

Sintomas sicca

Piel
Erupcion malar/fotosensibilidad
Manos de mecanico
Papulas de Gottron
Esclerodactilia, Ulceras digitales
Telangiectasias

Dolor toracico

Anormalidades oculares (uveitis, escleritis, Ulceras)

Por ejemplo, los pacientes con esclerodermia pueden presentar engrosamiento de la piel (esclerodactilia), fenémeno de
Raynaud y reflujo gastroesofagico. Los pacientes con polimiositis/dermatomiositis pueden presentar lesiones cutaneas
tipicas (papulas violacea de descamacion - papulas de Gottron y heliotropo facial, erupcion cutdnea), manos de mecanico, y
miopatias. Los pacientes con EPI asociada a enfermedad del tejido conectivo suelen tener mejor respuesta al tratamiento
inmunosupresor y mejor pronéstico comparados con los pacientes con formas de EPI como la FPI. Por otra parte, la
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deteccién de enfermedades del tejido conectivo puede conducir al tratamiento precoz de otras complicaciones
extrapulmonares sistémicas como la enfermedad renal en pacientes con esclerodermia.

Examen fisico

Un minucioso plan de estudio de la EPI requiere un examen fisico completo. Dado que los pacientes con EPI suelen ser
diagnosticados como portadores de EPOC, los médicos deberian tomar nota de los hallazgos del examen fisico que pueden
diferenciar el diagnéstico de la EPI con la EPOC. La mayoria de los pacientes con EPI no tiene respiracion sibilante pero si
crepitantes inspiratorios. Los dedos en palillo de tambor se observan en ciertas formas de EPI, como la FPI, pero no en los
pacientes con EPOC. Por ultimo, los signos extrapulmonares alejan el diagnostico de EPOC. Cierto grupo de signos apunta
a determinados diagnosticos. Por ejemplo, las linfadenopatias combinadas con ciertas lesiones cutaneas como el eritema
nudoso o el lupus pernio sugieren sarcoidosis. Las artralgias son comunes en la EPI, pero la presencia de sinovitis activa
sugiere enfermedad del tejido conectivo. Los pacientes con esclerodermia generalmente tienen esclerodactilia, fendmeno de
Raynaud y lesiones telangiectasicas. La debilidad muscular proximal junto con lesiones cutaneas tipicas (papulas violaceas
descamativas y manos del mecanico pueden hacer sospechar el diagndstico de polimiositis/dermatomiositis.

Pruebas de funcién pulmonar

Los médicos de cabecera pueden evitar demoras en el diagndstico de EPI ordenando pruebas de funcion pulmonar en los
pacientes con sintomas respiratorios cronicos. La reduccion de la capacidad vital forzada (DVF) puede sugerir la presencia
de una enfermedad pulmonar restrictiva y quizas una EPI, especialmente teniendo en cuenta el contexto clinico. Sin
embargo, dado que los pacientes con EPOC también pueden tener una reduccion de la CVF debido al gran atropamiento
aéreo, los médicos de atencién primaria no pueden diagnosticar en forma segura la enfermedad pulmonar restrictiva solo
mediante la espirometria. Por lo general, en los pacientes con esta enfermedad, para diagnosticar una alteracion ventilatoria
restrictiva se requieren pruebas de la funcién pulmonar completas, incluyendo la medicién de la capacidad pulmonar total.
Las pruebas de la funcion pulmonar incluyen una espirometria, la medicion de los volimenes pulmonares y de la capacidad
de difusion, que proporcionan informacién importante sobre la gravedad de la enfermedad y su prondstico. Mientras que los
pacientes con EPOC tienen una alteracién ventilatoria obstructiva con una relaciéon volumen espiratorio forzado en 1 segundo
(VEF1)/CVF reducida, los pacientes con EPI tienen una alteracion ventilatoria restrictiva con disminucion de la capacidad
pulmonar total. La primera anomalia puede ser el deterioro de la capacidad de difusion.

La desaturacion de oxigeno en reposo o con la deambulacion presagia un mal pronostico y puede motivar la indicacién de
oxigenoterapia. La prueba de la caminata de 6 minutos detecta la desaturacion de oxigeno durante el deambulacion y la
distancia recorrida.

Tomografia computarizada de alta resolucion

En las radiografias de térax se pueden ver anormalidades sutiles, como imagen en vidrio esmerilado, opacidades nodulares
0 aumento de las marcas reticulares, y los radiélogos con menos experiencia suelen pasar por alto tales hallazgos. Ademas
de completar las pruebas de funcién pulmonar, se debe solicitar una TCAR de térax y derivar al especialista a los pacientes
con sospecha de EPI. En comparacién con un la tomografia computarizada estandar, la TCAR proporciona una resolucion
espacial y mejor contraste.

Las anormalidades de la TCAR pueden ser evaluadas sobre la base de patrones (por €j., trazos reticulares, consolidacion,
vidrio esmerilado, nédulos), la distribucién anatémica (por ej., periférica vs. central, superior vs. inferior) y los hallazgos
asociados (por ej., atenuacion en mosaico, adenopatias hiliares). En los pacientes con sarcoidosis, el contraste intravenoso
puede ayudar a distinguir las linfadenopatias de los vasos vecinos pero en general no es necesario. Los diferentes patrones
que se ven en la TCAR indican diferentes diagndésticos. Por ejemplo, un anciano con una historia insidiosa de tos seca y
disnea, cuya TCAR muestra signos clasicos de FPI - infiltrado reticular subpleural, bronquiectasias por traccion y panal de
abejas en los Iébulos inferiores - no requiere la biopsia de pulmén. Las adenopatias hiliares y los nédulos perilinfaticos en los
I6bulos superior y medio hacen sospechar sarcoidosis.

Los médicos radidlogos estan familiarizados con los patrones radiolégicos de la FPI y la sarcoidosis pero con frecuencia
ignoran los hallazgos sutiles observados en otras formas de EPI como el vidrio esmerilado y la distribucion nodular
centrolobular. La apreciacion de estos detalles es importante dado que cada EPI tiene un conjunto diferente de opciones
terapéuticas y prondstico. Por lo tanto, luego de solicitar la TCAR, los médicos generales deben derivar al paciente al
neumonologo para una evaluaciéon mas precisa.

Andlisis de sangre

En general, para el estudio de las EPI, el neumondlogo solicita diversos analisis de laboratorio que sirven para demostrar si
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hay compromiso sistémico, detectar enfermedades del tejido conectivo y establecer el antigeno causante de la neumonitis
por hipersensibilidad. Los primeros andlisis incluyen el hemograma, la férmula leucocitaria, la uremia, los electrolitos, la
creatininemia y las pruebas de funcién hepatica. En los pacientes con sarcoidosis suele haber hipercalcemia. En ciertas
enfermedades del tejido conectivo, como la esclerodermia y el lupus, puede haber compromiso renal. Aunque los resultados
positivos y negativos falsos son comunes, la busqueda de anticuerpos puede ayudar a diagnosticar una enfermedad
coexistente del tejido conectivo. También se deben incluir el factor reumatoideo y los anticuerpos antindcleo con antigenos
nucleares extraibles - Ro y La (Sjogren), Scl-70 (esclerodermia), Jo-l polimiositis/dermatomiositis) y, RNP (enfermedad mixta
del tejido conectivo). Los analisis para la neumonitis por hipersensibilidad, como los anticuerpos IgG para los antigenos
ambientales difieren de las pruebas para anticuerpos IgE realizadas cominmente para la alergia.

La mayoria de los laboratorios periféricos solo tienen capacidad para detectar un pequefio grupo de anticuerpos para varias
especies de hongos y proteinas aviares. Las pruebas positivas y negativas falsas son comunes. El resultado positivo falso
puede ser simplemente un marcador de la exposicion, mientras que un resultado negativo falso puede deberse a las pruebas
para el antigeno o la mala eliminacién de la exposicion. Dadas las tasas elevadas de resultados positivos y negativos falsos,
las pruebas de sangre después de las pruebas de antiticuerpos para el tejido conectivo y la neumonitis por hipersensibilidad
no deben suplantar al diagndstico clinico.

Biopsia

Los cirujanos deben obtener muestras de tejido pulmonar de gran tamafio, las que deben ser revisados por patélogos con
experiencia pulmonar. Aunque el actual esquema de clasificacion de la EPI se basa en la histopatologia especifica, aln con
este "estandar de oro" existen problemas. En primer lugar, las exposiciones ocupacionales, ambientales y a farmacos se han
asociado con formas histopatologicas de esta enfermedad indistinguibles de la EPI idiopatical |por ejemplo, un trabajador del
asbesto puede desarrollar una histopatologia similar a la encontrada en los pacientes con FPI, y los trabajadores expuestos
a metales pueden desarrollar un sindrome idéntico a la sarcoidosis.

Otro desafio que presenta la clasificacion histopatolégica es la gran variabilidad existente entre los patélogos, sobre todo con
otros diagndsticos diferentes de la sarcoidosis y la FPI. Por otra parte, las biopsias de los diferentes l6bulos pueden revelar
alteraciones histopatoldgicas diferentes. Esto ocurre tipicamente en los pacientes que tienen signos de neumonia intersticial
inespecifica en un l6bulo y hallazgos compatibles con FPI idiopatica en otro I6bulo; el prondstico de estos pacientes es
similar al observado en los pacientes con FPI.

Las limitaciones del sistema de clasificacién actual subrayan el hecho de que incluso la histopatologia no suplanta a la
historia clinica completa y el examen fisico que evalla las exposiciones pertinentes o las enfermedades del tejido conectivo
concomitante.

Conclusiones

Las EPI abarcan un conjunto heterogéneo de enfermedades pulmonares e incluyen a las enfermedades con causas
conocidas y desconocidas. Si bien los casos de EPI suelen requerir la derivacion a un neumadlogo, los médicos pueden evitar
demoras en el diagndstico reconociendo a tiempo la presentacion clinica, revisando las exposiciones relevantes, y haciendo
el diagnéstico de una posible enfermedad del tejido conectivo, como asi ordenar la TCAR de térax y las pruebas de funcién
pulmonar, cuando es posible. Aunque los médicos suelen considerar en primer lugar las formas idiopaticas de la EPI, como
la FPI, la posible falta de diagnéstico inicial de una EPI idiopatica puede evitar el cese de la posible exposicién a sustancias
toxicas como asi el tratamiento inmunosupresor en los pacientes con enfermedades del tejido conectivo relacionadas con
esta enfermedad.

+ Traduccion y resumen objetivo: Dra. Marta Papponetti . Especialista en Medicina Interna.
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