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MPID (Malalties Pulmonars Intersticials Difuses)

* Grup molt heterogeni de patologies que afecten a l'interstici pulmonar
mitjancant fenomens inflamatoris o fibrotics.

* Diferents tractaments i pronostics.

Secundaries:

(> 150 etiologies)

Sepror 1 "
Interlobulares Arteriola y bronquicle
centrolobular

Farmacs

Radioterapia Altres: LAM,

HCL, NEC,...

Connectivopaties

Expos. Ambiental NINE

(NH BR-MPID

NID
Pneumoconiosi) Pneumaonies Intersticials NIL

Idiopatiques (NII) NOC
Granulomatoses NIA

Sarcoidosi

Consens ATS/ERS AJRCCM 2002
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Pneumaonies Intersticials Idiopatiques

NIl RARES NIl MAJORS NIl INCLASSIFICABLES

0 @
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50-60%

* FPPE: Fibroelastosi Pleuroparenquimatosa

Consens ATS 2013



Parc Tauli Sabadell

Hospital Universitari

CAS CLINIC

- iad

P-wumolégké
¥ WM\—\,/_

L&' N X | ]
Manres<a




Parc Tauli Sabadell y -
Hospital Universitari

* Exploracio Fisica:
* SpO2 basal 95%, acropaquies.
* AR/ Crepitants secs tipus “velcro” a bases.

* Exploracions Complementaries:

* Proves Funcionals Completes: Alt. Restrictiva lleu. Disminucid
lleu DLCO.

* Analitica: sense alteracions. ANA i FR (-).

* Prova d’imatge ‘ TCAR TORAX
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/ TCAR TORAX \

v’ Afectacié predomini basal.

v’ Escasses arees en vidre desllustrat.
v'Distribucié subpleural.

v’ Reticulacié i bronquiectasi de
traccio.

v No arees de panalitzacio.
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Quin pot ser el diagnostic?
ﬁ NINE IDIOPATICA
ﬁ FIBROSI PULMONAR IDIOPATICA
ALVEOLITIS AL.LERGICA EXTRINSECA
ﬁ MALALTIA DEL TEIXIT CONNECTIU

ﬁ TOTES LES ANTERIORS
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Quin pot ser el diagnostic?

ﬁ NINE IDIOPATICA

ﬁ FIBROSI PULMONAR IDIOPATICA
ALVEOLITIS AL.LERGICA EXTRINSECA
ﬁ MALALTIA DEL TEIXIT CONNECTIU

ﬁ TOTES LES ANTERIORS
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Patro radiologic de NIU

UIP Pattern (All Four Features)

¢ Subpleural, basal predominance

o Reticular abnormality

« Honeycombing with or without traction
bronchiectasis

o Absence of features listed as inconsistent with
UIP pattern (see third column)

Raghu et al. An Official Statement: Idiopathic pulmonary fibrosis. AJRCCM 2011
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Patré de POSSIBLE NIU

TOMOGRAPH R UIP PATTERN
@ssible UIP Pattern (All Three Featuresb
\ /

o Subpleural, basal predominance

e Reticular abnormality

o Absence of features listed as inconsistent with
UIP pattern (see third column)

Inconsistent with UIP Pattern (Any of the Seven Features)

« Upper or mid-lung predominance

« Peribronchovascular predominance

« Extensive ground glass abnormality (extent =
reticular abnormality)

o Profuse micronodules (bilateral, predominantly
upper lobes)

» Discrete cysts (multiple, bilateral, away from areas
of honeycombing)

o Diffuse mosaic attenuation/air-trapping (bilateral,
in three or more lobes)

« Consolidation in bronchopulmonary segment(s)/lobe(s)

A

Raghu et al. An Official Statement: Idiopathic pulmonary fibrosis. AJRCCM 2011
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Patrd INCONSISTENT amb NIU

|
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%islent with UIP Pattern (Any of the Sevenw

« Upper or mid-lung predominance

» Peribronchovascular predominance

» Extensive ground glass abnormality (extent =
reticular abnormality)

« Profuse micronodules (bilateral, predominantly
upper lobes)

o Discrete cysts (multiple, bilateral, away from areas
of honeycombing)

o Diffuse mosaic attenuation/air-trapping (bilateral,
in three or more lobes)

« Consolidation in bronchopulmonary segment(s)/lobe(s)

Raghu et al. An Official Statement: Idiopathic pulmonary fibrosis. AJIRCCM 2011



. Ppneumologica

Parc Tauli Sabadell F= e namedeX X 1!
Hospital Universitari L %l a d

M

El nostre pacient...

/ TCAR TORAX \

v’ Afectacié predomini basal.

v’ Escasses arees en vidre desllustrat.
v'Distribucié subpleural.

v’ Reticulacid i bronquiectasi de
traccio.

wo arees de panalitzacio. /

PATRO RADIOLOGIC DE POSSIBLE NIU
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Sospecha de FPI

Otras enfermedades pulmonares fibrosantes

Patron radiolégico VTCAR .

laro de NIU
Lo Posible NIU N\

No concordante con NIU

opsia pulmonar quirurgica
Patron
de NIU IStologia:

Probable NIU

Posible NIU
Debate No-clasificable EPID

multidisciplinar

FPI/ no FPI

Xaubet et al. Normativa SEPAR FPI. Arch. Bronconeumol 2013
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Biopsia Pulmonar quirurgica

* Com ha de ser.....
e Estat funcional conservat (ideal FVC > 50%)

e Minim 2 mostres de 2 lobuls diferents: intentar evitar zones
amb molta fibrosi. Tamany < 2cm.

e |deal per VATS

» Biopsia transbronquial
* Poc rendiment en FPI (afectacio septal).

* Criobiopsia: permet mostres de > tamany i amb menys
artefactes per la pinca que la BTB convencional. Pot ser
alternativa a la biopsia quirurgica pero calen més estudis.
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Biopsia Pulmonar quirurgica
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Patro histologic de NIU

de neumonia intersticial usu

(NIU). Criterios histopatolégicos
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fltrén tipico de NIU (los 4 criterios)\ Patrén de PROBABLE NIU

Patron de POSIBLE NIU (los 3 criterios)

NO patrén de NIU (alguno de los 6
criterios)

Evidencia de marcada
fibrosis/deformacion de la
arquitectura, + panalizacién con
distribucion predominantemente
subplerual/paraseptal

Afectacion parcheada del parénquima
pulmonar por fibrosis

Presencia de focos fibroblasticos

usencia de caracteristicas
incomptatibles con diagndstico de,
IU que sugieran un diagnéstico
rnativo

Evidencia de marcada
fibrosis/deformacién de la
arquitectura, + panalizacion

Ausencia de la afectacion
parcheada o de los focos
fibroblasticos, pero no de
ambos

Ausencia de caracteristicas
incompatibles con diagnéstico
de NIU que sugieran un
diagnéstico alternativo

Solo cambios tipo panalizacion

Afectacion parcheada o difusa del
parénquima pulmonar por fibrosis, con
o sin inflamacion intersticial

Ausencia de otros criterios de NIU (ver
columna Patrén tipico de NIU)

Ausencia de caracteristicas
incompatibles con diagnéstico de NIU
que sugieran un diagndstico
alternativo

Membranas hialinas
Neumonia organizativa

Granulomas

Marcado infiltrado celular inflamatorio
intersticial ademas de la panalizacién

Cambios centrados
predominantemente en las vias aéreas
Otras caracteristicas sugestivas de un
diagnéstico alternativo

De RaghiNet al.2.

Xaubet et al. Normativa SEPAR FPI. Arch. Bronconeumol 2013
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Tabla 3
Integracion de los hallazgos de la tomografia axial computarizada de alta resolucion (TCAR) con el patrén histopatolégico
e —

@n histopatolc‘)g@

NIU Probable NIU Posible NIU Fibrosis no clasificable No NIU
Patron TCAR
Si Si Si No
Posible NIU Si Si Probable Probable No
No concordante NIU Osible No No No No

NIU: neumonia intersticial usual.
Modificada de Raghu et al2.

TCAR: POSSIBLE NIU
ANATOMIA PATOLOGICA: NIU

DIAGNOSTIC ??
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Quin pot ser el diagnostic?

ﬁ FIBROSI PULMONAR IDIOPATICA

E ALVEOLITIS AL.LERGICA EXTRINSECA
MALALTIA DEL TEIXIT CONNECTIU

ﬁ TOTES LES ANTERIORS
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TCAR: POSSIBLE NIU
ANATOMIA PATOLOGICA: NIU

4

* No historia d’exposicions ambientals a antigens aviars,
fongs, pols inorganiques....

* No signes ni simptomes de malaltia sistemica.

* No antecedents de presa de farmacs.

* No antecedents familiars.

|

[ MALALTIA INTERSTICIAL IDIOPATICA J
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Quin pot ser el diagnostic?

ﬁ FIBROSI PULMONAR IDIOPATICA

ﬁ ALVEOLITIS AL.LERGICA EXTRINSECA
MALALTIA DEL TEIXIT CONNECTIU

ﬁ TOTES LES ANTERIORS
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Criteris diagnostics de FPI

Patro histologic de NIU.
i/0
Patrd radiologic de NIU en la TCAR.

+

Exclusié d’altres causes de NIU:

-.-"'

2 * Malaltia sistéemica

Pneumonitis per hipersensibilitat cronica
Asbestosi

Fibrosi pulmonar familiar

Farmacs
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FIBROSI PULMONAR IDIOPATICA

* Malaltia fibrosant limitada als pulmons.

> 50 anys, etiologia desconeguda (tabac,...)

* 50-60% de totes els pneum. Intersticials idiopatiques.
* Retras diagnostic (6 mesos a 2 anys).
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Acelerada “ \ Exacerbaciones
agudas
1 1 ] 1 1
0 1 2 3 4

Mediana supervivencia tras el diagnostico (anos)

Xaubet et al. Normativa SEPAR FPI. Arch. Bronconeumol 2013
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FIBROSI PULMONAR IDIOPATICA

La importancia del diagnostic precog....

DISPNEA D’ESFORC
TOS SECA
CREPITANTS SECS TIPUS

“VELCRO” 90%

ACROPAQUIES 50%
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Punts diagnostic FPI

* Diagnostic precoc (Atencio Primaria).

* Exclusié d’altres patologies (NHC, connectivopaties,...).
Importancia de la historia clinica.

* No totes les NIU son FPI

* Adequada interpretacié proves complementaries (TCAR i

biopsia pulmonar). PNEUMOLOGIA

* EQUIP MULTIDISCIPLINAR

CRAMPID

ANATOMIA
PATOLOGICA

RADIOLOGIA
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