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Tabla 1. Clasificación de las NII 2013, ATS / ERS.2
	

	Neumonías Intersticiales Idiopáticas Mayores

	  Fibrosis Pulmonar idiopática

	  Neumonía Intersticial no específica (NSIP) idiopática.

	  Bronquiolitis respiratoria con enfermedad pulmonar intersticial (BR-ILD)

	  Neumonía Intersticial descamativa (DIP)

	  Neumonía en organización criptogénica (COP)

	  Neumonía intersticial aguda (AIP)

	

	Neumonías intersticiales idiopáticas de rara ocurrencia

	  Neumonía intersticial linfoide (LIP) idiopática

	  Fibroelastosis pleuro-parenquimatosa idiopática

	

	Neumonías intersticiales idiopáticas inclasificables*


* esta categoría incluye: 
1) información clínica, radiológica o patológica inadecuada
2) Discordancia mayor entre información clínica, radiológica y patológica, lo que puede ocurrir en las siguientes situaciones:
a) terapia previa que altera el patrón radiológico o histológico (ejemplo: DIP luego de terapia esteroides)
b) entidad nueva o variantes raras de enfermedades reconocidas que no han sido adecuadamente caracterizadas
c) patrones diversos en la TAC o en la histología, lo que puede ocurrir en pacientes con NII.



 Tabla 2. Características de los patrones en la Tomografía computada de alta resolución. 2
	UIP
	Probable UIP
	Indeterminado para UIP
	Diagnósticos alternativos

	Predominio subpleural y basal; la distribución es a menudo heterogénea.
	Predominio subpleural y basal; la distribución es a menudo heterogénea.
	Predominio subpleural y basal
	Existen hallazgos sugerentes de otros diagnósticos, incluyendo:
Características al TAC
Quistes
Atenuación en mosaico marcada
Predominio de vidrio esmerilado
Micro-nódulos profusos
Nódulos centro lobulillares
Nódulos
Consolidación 
Distribución predominante
Peri-broncovascular
Peri-linfática
Lóbulos superiores o medios
Otros:
Placas pleurales (considerar asbestosis)
Esófago dilatado (Considerar enfermedad del mesénquima)
Erosiones en clavículas distales (Considerar Artritis reumatoide)
Compromiso ganglionar extenso
Derrame o engrosamiento pleural (Considerar enfermedades del mesénquima o fármacos)


	Existe panal con o sin bronquiectasias por tracción o bronquioloectasias
	Patrón reticular con bronquiectasias por tracción o bronquioloectasias
	Sutil reticulación; puede haber mínimo vidrio esmerilado o distorsión (llamado patrón UIP temprano)
	

	
	Puede haber mínimo vidrio esmerilado
	Las características a la TAC o la distribución de la fibrosis no sugieren ninguna etiología específica
	






Tabla 3. Enfermedades pulmonares intersticiales relacionadas a enfermedades del tejido conectivo.

	
	Artritis reumatoide
	Esclerosis Sistémica Progresiva (ESP)
	Miopatías inflamatorias Idiopáticas (MII)

	Prevalencia de EPI*
	Enfermedad clínica 40 %
Alteraciones imágenes > 50 %78

	50 % o más79
	Hasta 78 % 80


	Factores / grupos de riesgo descritos
	Tabaquismo
Género masculino

	Compromiso cutáneo difuso
Anticuerpos anti topoisomerasa (SCL 70)
Raza afroamericana
Primeros 5 años luego de diagnóstico de ESP
	Anticuerpos anti sintetasa
Anti MDA5

	Serologías
	Factor reumatoide (FR)
Peptido citrulinado (CCP)
	ANA patrón nucleolar
SCL70
PM-SCL 75
PM-SCL100 (sobreposición con MI)
	JO-1; PL12; PL7; OJ; EJ 
PM-SCL75; PM-SCL100; Ku.
MDA5
RO52#

	Elementos clínicos claves
	Poliartritis manos

	Esclerodactilia
Fenómeno de Raynaud
Ulceras de los pulpejos
Telangectasias periungueales
Telangectasias faciales y/o palmares
Reflujo gastroesofágico

	Fiebre 
Debilidad muscular / miositis
Rash heliotropo / edema facial
Telangectasias periungueales
Raynaud / ulceras cutáneas
Manos de mecánico
Poliartritis


	Tipo de EPI más asociadas
	UIP
NSIP
	NSIP
UIP
	OP / NSIP 
NSIP (acentuado en bases pulmonares).
AIP 


* las prevalencias de EPI son altamente variables dependiendo del método de tamizado que se utilice, la etapa o definición de ETC usada, existiendo además variaciones epidemiológicas. Se intenta dar una aproximación a la relevancia del problema y se indica la referencia utilizada.
# Este anticuerpo se asocia con miopatía inflamatorias, pero no es anticuerpo específico de miositis. Su rol exacto aún está por definirse.
ANA: Anticuerpos antinucleares. OP: Neumonia en organización. NSIP: Neumonia intersticial no específica. AIP: Neumonia intersticial aguda. UIP: Neumonia intersticial usual.
