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RESUMEN
Las Enfermedades Pulmonares Intersti-

ciales Difusas (EPID) son un grupo heterogé-
neo de enfermedades y cuya clasificación ha
experimentado distintas modificaciones en los
últimos años. La diversidad de patologías que
las constituyen, en especial las neumonías
intersticiales idiopáticas (NII) tienen una serie
de criterios diagnósticos basados en un con-
junto de características clínicas, radiológicas y
anatomo-patológicas bien definidas.

Un número frecuente de casos requiere
una biopsia pulmonar para establecer el diag-
nóstico y estadio de las enfermedades inters-
ticiales, y en este caso la técnica de elección
debe ser la biopsia quirúrgica ya que permite
obtener una gran cantidad de tejido pulmonar
con una rentabilidad diagnóstica para NII muy
elevada y con una probabilidad de complica-
ciones baja. En cuanto la técnica de elección,
entre la biopsia quirúrgica abierta y la video-
toracoscopia (VATS) no hay diferencias en cuan-
to al tiempo de cirugía, número de complica-
ciones o eficacia diagnóstica pero la VATS tiene
una menor estancia hospitalaria y menores
requerimientos analgésicos.

Las zonas a biopsiar deben elegirse basán-
dose en los hallazgos del TACAR y es aconse-
jable obtener muestras de al menos dos lóbu-
los diferentes para incrementar la rentabilidad
diagnóstica.

INTRODUCCIÓN
Las Enfermedades Pulmonares Intersti-

ciales Difusas (EPID) representan un amplio
espectro de enfermedades pulmonares carac-
terizadas por distintos grados de fibrosis e infla-
mación que afectan inicialmente al intersticio

pulmonar aunque posteriormente pueden afec-
tar al alveolo, vía aérea y vascularización pul-
monar(1).

Las alteraciones pulmonares asociadas a
agentes ambientales, fármacos, enfermeda-
des autoinmunes u otras de etiología incierta
que incluyen enfermedades granulomatosas
como la sarcoidosis, u otras entidades raras
como la histiocitosis de células de Langerhans
o la linfangioleiomiomatosis suelen cursar con
características clínicas y radiológicas típicas,
y generalmente pueden ser diagnosticadas con
técnicas mínimamente invasivas sin necesi-
dad de recurrir en muchos casos a la biopsia
quirúrgica bien mediante videotoracoscopia o
biopsia quirúrgica abierta.

Sin embargo la neumonía intersticial idio-
pática (NII) representa un grupo de enferme-
dades pulmonares intersticiales de etiología gene-
ralmente desconocida y cuyo diagnóstico se basa
en un conjunto de características clínicas, radio-
lógicas y anatomo-patológicas definidas y pre-
cisamente es a este grupo de patologías a las
que nos referimos en nuestro capítulo.

La incidencia de estas enfermedades es
variable. Según los datos recogidos por SEPAR
en 2004 se recogían un total de 7,6 casos/
100.000 hab. para todas las EPID siendo la más
frecuente la Fibrosis Pulmonar Idiomática (FPI)
con 1,6/100.000 hab(2).

CLASIFICACIÓN DE LAS EPID
Desde la clasificación original de las EPID

propuesta por Liebow y Carrington en 1969
se ha generado mucha controversia acerca de
los patrones histológicos característicos y de
los hallazgos clínico-radiológicos de estas enti-
dades. La falta de uniformidad internacional
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en la clasificación de las NII ha motivado gran
confusión en los criterios diagnósticos y en la
terminología empleada.

Por este motivo la American Thoracic
Society (ATS) y la European Respiratory Society
(ERS) propusieron en el año 2002 una nueva
clasificación basada en el consenso interna-
cional y definida por las manifestaciones clí-
nicas, hallazgos radiológicos y características
anatomo-patológicas de estas enfermedades(3)

(Fig. 1). Los objetivos de este consenso fueron
estandarizar la clasificación de las NII y esta-
blecer una terminología común para las defi-
niciones y criterios diagnósticos.

De esta manera dentro de las EPID se
encontrarían cuatro grandes grupos:
1. EPID asociadas a causa conocidas (fárma-

cos, enfermedades autoinmunes..).
2. EPID granulomatosas (p.ej. sarcoidosis).
3. Otras formas de EPID (p.ej. linfangioleio-

miomatosis, histiocitosis X…).

4. Neumonía Intersticial Idiopática (NII). Este
el grupo de enfermedades a las que nos
referiremos en este capítulo y que se divi-
de a su vez en dos grandes grupos:
4.1. Neumonía Intersticial Usual o Fibro-

sis Pulmonar Idiopática (FPI).
4.2. Otras entidades diferentes a la Neu-

monía Intersticial Usual.
4.2.1 Neumonía Intersticial Desca-

mativa (NID).
4.2.2 Neumonía Intersticial no espe-

cífica (NINE).
4.2.3 Neumonía Intersticial Aguda

(NIA).
4.2.4 Neumonía Organizada Cripto-

genética (NOC).
4.2.5 Neumonía Intersticial Linfoide

(NIL).
4.2.6 Bronquiolitis Respiratoria aso-

ciada a enfermedad pulmonar
intersticial (BR/EPID).
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FIGURA 1. Clasificación de las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPIDs). Adaptado del docu-
mento de consenso (2002) de la American Thoracic Society (ATS) y la European Respiratory Society (ERS)(3).
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TABLA 1. Criterios diagnósticos de fibrosis pulmonar idiopática en ausencia de biopsia
pulmonar quirúrgica. 

Criterios Mayores
• Exclusión de otras causas conocidas de EPID como toxicidad farmacológica, exposición

ambiental o enfermedades del tejido conectivo 
• Estudios de función pulmonar alterados que demuestren restricción (CV reducida, a menudo con

relación FEV1/FVC incrementada) y deterioro del intercambio de gases [P(A-a)O2 incrementada,
PaO2 disminuida en reposo o con el ejercicio, o DLCO disminuida]

• Lesiones reticulares bibasales con mínima opacidad tipo vidrio deslustrado en la TACAR
• Ausencia de diagnóstico alternativo tras biopsia pulmonar transbronquial o BAL

Criterios Menores
• Edad > 50 años
• Disnea de esfuerzo inexplicada de comienzo insidioso
• Duración de los síntomas superior a 3 meses
• Crepitantes bibasales inspiratorios (secos o tipo “velcro”)

En el adulto inmunocompetente, la presencia de todos los criterios diagnóstico mayores y de al
menos 3 de los 4 criterios menores incrementa la probabilidad de un correcto diagnóstico
clínico de FPI

EPID: enfermedad intersticial pulmonar difusa. CV: capacidad vital. BAL: lavado broncoalveolar. P(A-a)O2: dife-
rencia de presión alveolar-arterial de O2. DLCO: capacidad de difusión en el pulmón para CO. TACAR: tomogra-
fía axial computarizada de alta resolución.

CARACTERÍSTICAS CLÍNICO-PATOLÓGICAS
Aunque el objetivo de este trabajo no es

definir de manera detallada las características
de todas estas enfermedades ya recogido en
la Monografía Volumen XII NEUMOMADRID
(2008), a continuación describiremos las prin-
cipales características anatomo-patológicas y
pronósticas de cada una de ellas, para resaltar
la importancia que tiene caracterizarlas de
forma correcta desde el punto de vista tera-
péutico y pronóstico.

Neumonía intersticial usual (NIU) o
fibrosis pulmonar idiopática

Es la NII más común con una prevalencia
estimada de 20/100.000 hab. en varones y
13/100.000 hab. en mujeres. En la tabla 1 se
muestran los criterios diagnósticos de fibro-
sis pulmonar idiopática en ausencia de biop-
sia pulmonar quirúrgica según el consenso
de la ATS/ERS(3).

Las alteraciones histológicas incluyen
desde el patrón en panal de abeja hasta la apa-
rición de áreas de proliferación fibroblástica

con los acúmulos de colágeno (fibroblastic
foci) y finalmente las áreas locales o genera-
lizadas de fibrosis establecida(4) (Fig. 2). Este
patrón heterogéneo puede ayudar a distinguir
la NIU de otras NII.

Generalmente progresa hacia la destruc-
ción parenquimatosa y dentro de las NII es
la de peor pronóstico ya que se asocia con una
mediana de supervivencia de 2-3 años rela-
cionado con el grado de fibrosis y prolifera-
ción fibroblástica(5,6) (Fig. 3). En general los tra-
tamientos esteroideos y con inmunosupreso-
res son poco eficaces y se están investigan-
do nuevas terapias como el interferón gamma.

Neumonía intersticial no específica (NINE)
Descrita en 1994 por Katzenstein y Fio-

rentino(7). Las alteraciones histológicas se dife-
rencian de la NIU en un patrón más uniforme
de fibrosis e inflamación y la ausencia de la
heterogeneidad temporal y de imagen en panal
de abeja. Tiene mejor pronóstico que la NIU
con una mediana de supervivencia de 56
meses y una mejor respuesta al tratamiento(8).
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Neumonía intersticial descamativa (NID)
Se caracteriza por la existencia de infiltra-

dos difusos con macrófagos que respetan el
alveolo (Fig. 4). Se pensaba que era un pre-
cursor de la NIU(9) pero se ha visto que no es
así. Se asocia casi exclusivamente a fumado-
res y el pronóstico suele ser bueno con res-
puesta al tratamiento esteroideo(10).

Neumonía organizada criptogenética (NOC)
Aunque inicialmente se consideró equiva-

lente a la Bronquiolitis Obliterante con Neu-
monía Organizada (BONO) se ha cambiado el
término para evitar ser incluida en el grupo de
Bronquiolitis Obliterante Constrictiva, que hace
mención a un patrón característico en pacien-

tes con trasplante de pulmón o trasplante de
médula ósea.

Histológicamente se caracteriza por áreas
de neumonía organizada con la presencia de
alvéolos y bronquiolos rellenos de tejido fibro-
blástico. Suele tener un curso subagudo seme-
jando a la neumonía infecciosa y tiene un pro-
nóstico excelente con tratamiento esteroideo
aunque suele recurrir al cesar éste(11).

Neumonía intersticial aguda
Conocida habitualmente como Enfermedad

de Hamman-Rich. Se caracteriza por la rápida
aparición de áreas de daño alveolar difuso simi-
lar a lo que sucede en el SDRA diferenciándo-
se de éste porque no se conoce la causa(12).

Suele aparecer unas membranas hialinas
prominentes en la fase proliferativa que evo-
lucionan a hiperplasia de neumocitos tipo II y
fibroblastos en la fase organizada. Se caracte-
riza por su rápida instauración con fallo res-
piratorio y tiene un pronóstico muy malo con
un 50% de mortalidad a corto plazo(2).

Bronquiolitis respiratoria asociada a
enfermedad pulmonar intersticial

Es un término que se atribuye a los pacien-
tes con manifestaciones clínicas de NII en los
que se demuestra la existencia de bronquiolitis
en la biopsia(13). Se define por la existencia de
una proliferación de macrófagos alveolares dis-
tribuidos de forma centroacinar a diferencia de
la NID en los que la distribución es difusa.
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FIGURA 2. Área de neumonía intersticial en el con-
texto de una neumonía intersticial usual. Septos
alveolares engrosados y moderado infiltrado infla-
matorio linfocitario maduro (10X).

FIGURA 4. Neumonía intersticial descamativa (DIP).
Espacios alveolares ocupados por numerosos
macrófagos de citoplasmas discretamente pig-
mentados (20X).

FIGURA 3. Foco fibroblástico en una neumonía
intersticial usual (20X).
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Se relaciona con el consumo de tabaco y
tiene un pronóstico bueno tras el cese del con-
sumo(14).

Neumonía intersticial linfoidea (NIL)
Es una entidad rara caracterizada por la

presencia de una hiperplasia linfoide intersti-
cial difusa. Se pensaba que era un precursor
de procesos linfoproliferativos pero se ha visto
que no es así. Suele asociarse a enfermedades
sistémicas y autoinmunes (incluyendo la infec-
ción VIH)(3).

APROXIMACIÓN DIAGNÓSTICA
Todas las NII se caracterizan por una serie

de datos clínicos, radiológicos y funcionales
que permiten establecer un diagnóstico de sos-
pecha que debe ser confirmado siempre que
sea posible con un diagnóstico anatomo-pato-
lógico lo más preciso posible.

Como bien recogen las guías publicadas
en 2008 por la British Thoracic Society (BTS)(15)

ninguna prueba debe considerarse como el
gold-estándar diagnóstico y parece que en un
porcentaje variable de los casos la biopsia no
añadiría información a los datos clínicos y
radiológicos.

A pesar de esto lo que está claramente
demostrado es que el diagnóstico de estas enti-
dades requiere un abordaje multidisciplinar
obteniendo la mayor cantidad de datos clíni-
co, funcionales, radiológicos e histológicos com-
patibles.

De esta manera todos los pacientes con
sospecha de NII en su aproximación diagnós-
tica deberían disponer de los siguientes datos:

Historia clínica detallada
En muchos casos una buena historia puede

orientar e inclusos resolver el problema diag-
nostico en una parte sustancial de las EPID(16);
deben recogerse datos como la edad, histo-
ria de tabaquismo, enfermedades relaciona-
das y duración de síntomas.

Los síntomas más frecuentes de estas enti-
dades suele ser la tos seca y la disnea progre-
siva que inicialmente es de esfuerzo y termi-

na haciéndose de reposo. En ocasiones puede
acompañarse de dolor torácico. Deben bus-
carse datos que orienten a enfermedades
autoinmunes o conectivopatías.

Exploración física
En la mayoría de casos el hallazgo suele

ser la presencia de crepitantes secos deno-
minados tipo “velcro” aunque también deben
buscarse datos de cor pulmonale o de ciano-
sis periférica. En la FPI, NINE o NID suelen ser
habituales las acropaquias.

Pruebas analíticas
Deberían incluir sistemático de sangre, bio-

química con determinación de electrolitos, cre-
atinina y función hepática.

Pruebas de función respiratoria
Todos los pacientes deberían tener una

gasometría arterial, una espirometría en repo-
so y una pletismografía. Estas enfermedades
suelen cursar con alteraciones restrictivas con
reducción de la TLC, VR y CRF.

Es muy importante en todos los casos en
que sea posible disponer de un test de difu-
sión pulmonar, ya que sirve para apoyar el diag-
nóstico y predice el pronóstico en muchos
casos, aunque en ocasiones no se correlacio-
na con el estadio de la enfermedad. Finalmente
también sería aconsejable realizar un test de
la marcha de 6 minutos siempre que esté indi-
cado por la situación clínica del paciente.

Estas pruebas son una herramienta básica
para confirmar la presencia de estas enfer-
medades y para evaluar la gravedad y moni-
torizar la progresión y respuesta al tratamien-
to pero carecen de utilidad para el diagnósti-
co de entidades específicas(17).

Radiografía de tórax
En la mayoría de casos la existencia de una

NII puede sospecharse por sus hallazgos. En
la mayoría de casos suele apreciarse un patrón
intersticial reticular o nodular. Sin embargo la
correlación entre los hallazgos de la Rx y el
estadio de la enfermedad son bastante pobres.
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En algunos estudios(18) se estima una sensibi-
lidad y especificidad en la detección de una
EPID del 80 y 82% respectivamente aunque
sólo permite realizar un diagnóstico de pre-
sunción en el 23% de los casos.

Tomografía computerizada de alta
resolución (TACAR)

Es la técnica de elección para el diagnostico
Rx de estas enfermedades. Además no sólo con-
firma los hallazgos de la Rx simple en la mayo-
ría de ocasiones sino que en los casos de NII que
tienen una Rx normal es de gran utilidad.

Debe ser evaluada por radiólogos expertos
en esta técnica y en enfermedades pulmona-
res. La sensibilidad y especificidad es espe-
cialmente elevada en los casos de FPI alcan-
zando el 80 y 90% respectivamente(19), sien-
do inferior a las otras NII. 

El principal problema en su papel diag-
nóstico de la FPI radica en su valor predictivo
negativo escaso(20), entorno al 65%, por lo que
la ausencia de un patrón típico no excluye la
enfermedad. En un porcentaje de casos varia-
ble sus hallazgos sumados a la clínica y prue-
bas funcionales pueden permitir establecer el
diagnóstico de determinadas NII sin necesidad
de disponer de una histología compatible.

Ecocardiograma
Es útil en aquellos casos con NII y datos de

hipertensión pulmonar ya que la aparición de
ésta predice el pronóstico. Debería realizarse
en todos los casos con alteración moderada o
severa de la DLCO.

UTILIDAD DE LA BIOPSIA PULMONAR EN
EL DIAGNÓSTICO DE ENFERMEDAD
PULMONAR INTERSTICIAL

Con la llegada del TACAR varios artículos
habían cuestionado la necesidad de obtener
una biopsia pulmonar en pacientes con hallaz-
gos típicos clínicos y radiológicos de NII. Sin
embargo existen publicaciones recientes que
demuestran la importancia de esta biopsia en
aquellos casos en los que no puede estable-
cerse ese diagnóstico de certeza.

Así según el artículo de Hunninghake et
al.(21) de 2001 sólo en el 58% de los casos estu-
diados podía establecerse un diagnóstico de
certeza con los hallazgos clínico-radiológicos,
mientras que en el artículo de Raghu(20) de 1999
los datos clínicos tenían un 62% de eficacia y
los radiológicos un 76% para establecer el diag-
nóstico de NIU. Ambos estudios concluyen que
hay un porcentaje de casos entorno al 30% que
requerirían de una biopsia pulmonar para esta-
blecer un diagnóstico de certeza.

Estos datos apoyan la necesidad de que en
un número frecuente de casos se requiere una
biopsia pulmonar para establecer el diagnós-
tico y estadio de las enfermedades intersti-
ciales. Según se recoge en la mayoría de artí-
culos, guías y en el último consenso ATS/
ERS(3,22) las indicaciones de la biopsia pulmo-
nar en las EPID se recogen en la tabla 2.

TIPOS DE BIOPSIA PULMONAR
Biopsia transbronquial

Es el método inicial habitualmente emple-
ado por tratarse de una técnica segura y con
escasas complicaciones (5%) que son nor-
malmente menores (hemorragias o neumotó-
rax)(23,24) con un riesgo de complicaciones
mayores menor del 0,5%(25). Sin embargo, a
diferencia de otras enfermedades intersticia-
les como la sarcoidosis, la linfangitis carcino-
matosa, procesos infecciosos o neumonía eosi-
nófila crónica en los que la biopsia trans-
bronquial (BTB) es el procedimiento de elec-
ción para su diagnóstico la rentabilidad de la
BTB en la NII se considera generalmente baja.

En este sentido, estudios publicados en
población no seleccionada con enfermedad pul-
monar intersticial difusa, afirman que la renta-
bilidad de la BTB es variable oscilando entre el
29-79%(26,27), siendo mucho mayor en los estu-
dios que incluyen un mayor número de casos
con procesos granulomatosos y metástasis (65-
89%)(28,29). En todos estos estudios se reco-
mienda en general la toma de 4-6 muestras de
biopsias para incrementar el rendimiento(30).

Sin embargo, a diferencia de lo que suce-
de en la sarcoidosis en los que la combinación
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de la BTB unida a otras técnicas endoscópicas
como la punción transbronquial o la reciente-
mente aparecida ultrasonografía endoscópica
(USEB)(31) pueden considerarse la técnica diag-
nóstica de elección, en la NII su rentabilidad
puede considerarse escasa debido a que estas
enfermedades suelen tener una distribución
parcheada y son difíciles de caracterizar con
pequeñas biopsias.

Por este motivo las recomendaciones publi-
cadas por la BTS recogen que la BTB no sue-
len permitir el diagnóstico específico de la NII,
a excepción de de la Neumonía Organizada
Criptogenética en la que sí tiene alta rentabi-
lidad(32), y que en estos casos la técnica de elec-
ción para un correcto diagnóstico histológico
debe ser, siempre que sea posible, la biopsia
quirúrgica.

Biopsia pulmonar quirúrgica
Con la biopsia quirúrgica (BQ) se puede

obtener una gran cantidad de tejido pulmonar
lo que permite que la rentabilidad diagnóstica
para la NII sea muy elevada, en general por
encima del 90%.

Sin embargo antes de indicar la BQ en
pacientes con NII deben de tenerse en cuen-
ta dos consideraciones:

Seguridad de la técnica quirúrgica.
El reconocimiento de que en algunos casos

es suficiente con los datos clínicos, radiológi-
cos, fundamentalmente del TACAR y los resul-
tados de las técnicas endoscópicas para esta-
blecer un diagnóstico de certeza elevado.

Seguridad de la biopsia quirúrgica
La probabilidad de complicaciones de la

BQ es baja ya que está situada entorno al 7-
10% según la definición de morbilidad de los
casos, con un riesgo de mortalidad inferior al
1% en la mayoría de series(33,34). Por otro lado,
se ha observado que la BQ no produce dete-
rioro significativo de la función pulmonar en
seguimientos a 6 meses(35).

Las principales complicaciones derivadas
de la cirugía son el dolor torácico y la fuga aérea
persistente que en la mayoría de casos se resuel-
ven sin mayores problemas con un tratamien-
to adecuado. La biopsia pulmonar “idealmen-
te” debería realizarse antes de iniciar cualquier
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TABLA 2. Indicaciones de realización de biopsia pulmonar en las EPID

• Necesidad de establecer un diagnóstico específico: esto es especialmente reseñable en aquellos
casos con presentación atípica:
– Edad inferior a 50 años
– Fiebre mantenida
– Pérdida de peso
– Hemoptisis
– Curso rápidamente progresivo
– Cambios radiológicos en Rx tórax o TACAR

• Manifestaciones extrapulmonares no explicadas por la patología sospechada

• Establecer el grado de severidad del proceso cuando esto sea preciso

• Excluir procesos neoplásicos o infecciosos que en ocasiones pueden simular enfermedades
intersticiales progresivas

• Identificar procesos que pudieran tener mejor respuesta al tratamiento de lo que inicialmente se
preveía

• Establecer un diagnóstico definitivo y predecir el pronóstico antes de iniciar procedimientos o
terapias con importantes efectos adversos. Dentro de este apartado y dado que se empieza a
disponer de nuevos agentes terapéuticos para pacientes con NII habría que tener en cuenta que
todos los ensayos clínicos que se realicen con estas nuevas terapias deberían tener muestras de
tejido pulmonar de sus pacientes para determinar su verdadera eficacia
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tratamiento inmunosupresor incluyendo los
esteroides aunque en un gran número de casos
esto no es así. En este sentido la biopsia qui-
rúrgica representa un papel importante no sólo
a la hora de establecer un diagnóstico de cer-
teza een la mayoría de casos sino que en un
porcentaje entre el 18-65% de los pacientes
determina un “cambio terapéutico”(36,37).

A pesar de tratarse de una técnica segura
y que no existen contraindicaciones absolutas
sí que existen una serie de contraindicaciones
relativas de la BQ en la NII que se recogen en
la tabla 3.

Biopsia quirúrgica abierta versus
videotoracoscopia

La BQ para el diagnóstico de NII se reali-
zaba clásicamente por biopsia pulmonar abier-
ta mediante toracotomía pero en los últimos
años, especialmente desde inicios de los 90, la
aparición de la videotoracoscopia asistida (VATS)
ha supuesto una importante alternativa (Fig. 5).

Hay estudios retrospectivos de hace años(38-

41) que mostraban que los casos de VATS se aso-
cian a menores requerimientos de analgesia,
menor estancia hospitalaria, menor sangrado
y menor cantidad de días con tubo de drenaje
endotorácico. Sin embargo, estos estudios tiene
la limitación de la falta de randomización.

Posteriormente se realizaron dos ensayos
clínicos randomizados(42,43) en pacientes con
enfermedad intersticial difusa, publicados
ambos en el año 2000 (Ayed et al., Miller et

al.), que compararon ambas técnicas y con
un número total de pacientes de 103. En
ambos estudios no hay diferencias en cuanto
al tiempo de cirugía, número de complica-
ciones o eficacia diagnóstica. Sin embargo
mientras que en el estudio de Ayed et al. sí
existía una menor estancia hospitalaria y
requerimientos analgésicos en los casos de
VATS en el de Miller et al. no existían dife-
rencias significativas en ninguno de estos
aspectos. Existe un tercer estudio randomi-
zado(44) (Santambrogio et al.) que compara
ambas técnicas pero en nódulos pulmona-
res y en éste también se objetiva una dismi-
nución de la estancia hospitalaria y de las esca-
las de dolor. Estos datos se confirman en una
revisión sistemática en relación con la VATS,
aunque la mayoría de casos eran interven-
ciones de neumotórax o lobectomías y había
un menor número de casos de resecciones
pulmonares en pacientes con NII(45).

Por otra parte, se han realizado también
análisis de coste-eficacia de ambas técnicas
con resultados dispares y de difícil interpreta-
ción. En un primer estudio publicado en
1994(46) los costes de la VATS eran superiores
que los de la biopsia pulmonar abierta, sin
embargo estos resultados no fueron confir-
mados en un estudio posterior(47).

Existen circunstancias especiales como los
pacientes con ventilación mecánica o con
enfermedad avanzada en los que solía prefe-
rirse un abordaje por VATS, sin embargo esta
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TABLA 3. Contraindicaciones relativas de la biopsia quirúrgica en la neumonía intersti-
cial idiopática

• Estadios finales de la enfermedad con evidencia radiológica de infiltrados alveolares difusos ya
que en estos casos la mortalidad es muy elevada y las opciones terapéuticas son escasas

• Comorbilidad grave del paciente bien por enfermedad cardiovascular grave o severa alteración
de la función respiratoria así como los casos de edad muy avanzada ya que suponen un elevado
riesgo anestésico

• Dificultad para la obtención de muestras adecuadas de varias localizaciones (al menos dos
lóbulos)

• Ventilación mecánica o terapias inmunosupersoras ya que incrementan el riesgo de muerte y
complicaciones severas de la BQ
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técnica tampoco ha demostrado en estos casos
seleccionados ser mejor que la biopsia pul-
monar abierta y por eso en muchas circuns-
tancias se prefiere un abordaje por mini-tora-
cotomía de 5 cm por vía submamaria.

Finalmente, dado que ambas técnicas han
demostrado que tienen una elevada rentabi-
lidad diagnóstica y que tienen resultados simi-
lares de morbi-mortalidad y costes, la decisión
de realizar una u otra dependerá por tanto
de la experiencia y preferencia del cirujano.

Localización y número de biopsias
Existe mucha controversia sobre cuál debe

ser la localización de la BQ en paciente con
NII. Clásicamente se ha considerado que los
sitios preferidos serían el lóbulo medio y la lin-
gula ya que técnicamente son las localizacio-
nes de más fácil acceso.

Existen algunos artículos clásicos como el
de Newman et al.(48) que afirmaban que debí-
an evitarse esas zonas ya que en muchas oca-
siones mostraban alteraciones poco específi-
cas con zonas extensas de fibrosis y altera-
ciones vasculares. Sin embargo, publicaciones
más recientes como la de Chechani et al.(49)

(1992) o de Temes et al.(50) (2002) demuestran
que la língula y el lóbulo medio dan una infor-
mación histológica similar que la de otros lóbu-
los en los casos de afectación difusa.

Dado que los pacientes con NII suelen
tener una afectación heterogénea, no se acon-
seja realizar las biopsias en un único lóbulo ya
que hasta en un 21% de los casos la histolo-
gía en dos muestras de lóbulos distintos puede
ser diferente(51).

Por estos motivos es aconsejable realizar las
biopsias basándose en el consenso individuali-
zado por caso entre los neumólogos, radiólogos
y cirujanos torácicos teniendo en cuenta los
hallazgos de la TACAR y debiendo excluirse las
áreas en panal de abeja y las áreas normales.

Según aconsejan algunos artículos(52,53) y
recogen las guías más recientes como la de la
BTS(15), una vez seleccionada las áreas a biop-
siar es aconsejable obtener 2-3 muestras de al
menos 3 cms de diámetro y a una distancia
de al menos 3-5 cms de la superficie pleural
para evitar los fenómenos de pleuritis que pue-
dan interferir en los hallazgos histológicos.

En este sentido la VATS permitiría una
mayor visualización intratorácica y la obten-
ción de más muestras y de un mayor número
de localizaciones, sin embargo, como descri-
bimos previamente, cuando se ha comparado
sus resultados en términos de rentabilidad diag-
nóstica con la OLB éstos son similares.

Una vez obtenidas las muestras (de al
menos dos lóbulos y con las características antes
mencionadas) éstas deben remitirse en fresco
al laboratorio y en el menor tiempo posible para
que en éste se fijen con formol. A diferencia de
lo que sucede con otras preparaciones histoló-
gicas obtenidas por BQ, especialmente en los
tumores o infecciones, los análisis con inmu-
nofluorescencia, técnicas inmunohistoquímicas
y PCR tienen menos relevancia y debe reser-
varse la mayor parte del tejido para el análisis
anatomo-patológico convencional.

También cabe destacar que en muchas oca-
siones el acuerdo interobservador entre varios
patólogos no suele ser muy elevado pero que
éste se incrementa cuándo las biopsias son
múltiples y cuando se trata de patólogos fami-
liarizados con diagnóstico de patologías inters-
ticiales. En este sentido un dato muy relevan-
te es la importante variabilidad interobserva-
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FIGURA 5. Biopsia pulmonar videotoracoscópica.
La endoGIA grapa y secciona el parénquima pul-
monar permitiendo realizar una amplia biopsia del
pulmón patológico.
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dor en la interpretación histológica. En un estu-
dio reciente(54) la variación entre 10 histopa-
tólogos experimentados fue bastante relevan-
te (coeficiente Kappa 0,40) y no aceptable clí-
nicamente mientras que en otro se objetivaba
una discordancia en el 30% en las NII(55).

Un escenario bastante frecuente suele ser
aquel en el que el conjunto de datos clínicos,
de función respiratoria, radiológicos y de mues-
tras broncóscopicas no son suficientes para
establecer un diagnóstico de certeza. En estos
casos y siempre teniendo en cuenta las con-
traindicaciones relativas debe intentar obte-
nerse muestras de biopsia quirúrgica ya que
éstas en muchas ocasiones no sólo permiten
aclarar el diagnóstico sino que permiten esta-
blecer un pronóstico de enfermedad e iniciar
o modificar un tratamiento.

RECOMENDACIONES FINALES
A modo de resumen y según recoge el con-

senso ATS/ERS y las guías de la BTS se esta-
blece un sumario de recomendaciones para la
biopsia quirúrgica (BQ) en las NII que serían
las siguientes:
• La BQ cuando se requiera debe obtener-

se siempre antes de iniciar el tratamiento.
• Un diagnóstico de certeza de NIU u otras

neumonías intersticiales, excluyendo la
NOC, sólo puede realizarse con los resul-
tados de la BQ.

• Siempre que se realiza una BQ en casos de
neumonía intersticial deben obtenerse más
de una muestra de más de una localización,
preferiblemente de dos lóbulos diferentes.

• La obtención de muestras en diferentes
lóbulos es más sencilla con la VATS que con
la OLB. La VATS se asocia además con
menos dolor perioperatorio que la OLB.

• Las zonas a biopsiar deben elegirse basán-
dose en los hallazgos de la TACAR.
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