GUIAS CHILENAS DE FPI

6. Criterios histopatologicos para el diagnostico
de fibrosis pulmonar idiopatica
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6. Histopathological criteria for the diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis

In the latest update of the ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guidelines for idiopathic pulmo-
nary fibrosis (IPF), a new way of classifying histopathological patterns in 4 types is proposed.: definitive
usual interstitial pneumonia (UIP), probable UIP, indeterminate and alternative to UIP. A heteroge-
neous fibrotic remodeling of the normal architecture of the pulmonary parenchyma, with destructive
scarring in the form of “honeycomb”, presence of fibroblastic foci and predominantly subpleural and
paraseptal distribution, with scarce chronic interstitial inflammatory infiltrate, associated with the ab-
sence of elements suggestive of secondary causes such as bronchiolocentric distribution, predominance
of inflammatory interstitial infiltrates or poorly formed granulomas, allows an accurate diagnosis of
IPF in an appropriate clinical-radiological scenario.
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Resumen

En la ultima actualizacion de las Guias de Practica Clinica de la ATS/ERS/JRS/ALAT de fibrosis
pulmonar idiopatica (FPI) se propone una nueva forma de clasificar los patrones histopatologicos en
4 tipos: definitivo de neumonia intersticial usual (NIU), probable NIU, indeterminado y alternativo a
NIU. Una remodelacion fibrotica heterogénea de la arquitectura normal del parénquima pulmonar,
con cicatrizacion destructiva en forma de “panal de abejas”, presencia de focos fibroblasticos y distri-
bucion predominantemente subpleural y paraseptal, con escaso infiltrado inflamatorio intersticial de
tipo cronico, asociado a la ausencia de elementos sugerentes de causas secundarias como distribucion
bronquiolocéntrica, predominio de infiltrados intersticiales inflamatorios o granulomas mal formados,
permite un diagnostico certero de FPI en un escenario clinico-radiologico adecuado.
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En la ultima actualizacion de las Guias de * De distribucion predominantemente subpleural

Practica Clinica de la ATS/ERS/JRS/ALAT de y paraseptal.

FPI se propone una nueva forma de clasificar los * Compromiso heterogéneo de las lesiones (al-

patrones histopatologicos, la que define 4 tipos: ternancia de tejido de cicatriz con parénquima
relativamente preservado, que se aprecia con
aumento menor).

I. El patron definitorio de neumonia * Puede haber infiltrado inflamatorio intersticial

intersticial usual (NIU) incluye: de tipo crénico escaso, no relevante, en areas

linfoplasmocitoide, que se asocian a hiperpla-

sia de pneumocitos tipo II.

* Una remodelacion fibrotica de la arquitectura

normal del parénquima pulmonar, con cica-  + En el frontis de la fibrosis presencia de focos

trizacion destructiva en forma de “panal de
abejas”, con metaplasia de musculatura lisa
(Figura 1).

*

fibroblasticos.
Ausencia de hallazgos sugerentes de diagnos-
ticos alternativos.
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IL. El patrén probable neumonia intersticial
usual (NIU)

Figura 1. Fibrosis subpleural
con panal, sugerente de patrén
NIU definitivo.

IV. Patron sugerente de diagnéstico
alternativo

* Muestra algunos hallazgos de NIU pero de
menor extension o profusion, sin hallazgos
sugerentes de diagnosticos alternativos; o bien,
muestra la presencia de panal de abeja aislado.

I11. El patrén indeterminado

* Es aquel que muestra un patron fibrotico dife-
rente a NIU (granulomas, membranas hialinas,
cambios centrados en la via aérea predominan-
temente, areas de inflamacion intersticial sin
fibrosis asociada, pleuritis fibrética cronica
marcada, neumonia en organizacion).

* NIU pero de causa secundaria (por ¢j. enfer-
medades del tejido conectivo o neumonitis por
hipersensibilidad):

- Inflitrado inflamatorio celular alejado de las
areas de panal de abeja, hiperplasia linfoide
prominente incluyendo centros germinales
secundarios (mas de 3 en un campo de
aumento menor), recuento de células plas-
maticas > 40 en campo de aumento mayor.

- Ausencia de focos fibroblasticos.

- Distribucion bronquiolocéntrica evidente,
incluyendo metaplasia peribronquiolar
extensa, fibrosis en puentes (de bronquiolo
a bronquiolo) y/o metaplasia bronquiolar
y/o focos fibroblasticos en relacion a la via
adrea.
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Como otras neumonias intersticiales idiopati-

cas u otras EPI como neumonitis por hipersen-
sibilidad, histocitosis de células de Langerhans,
sarcoidosis, linfangioleiomiomatosis, etc.

Es importante establecer parametros de calidad

respecto a la obtencion de la muestra:

Dos sitios diferentes de biopsia con muestras
de no menos de 3,5 cm x 2 ¢cm con corte de la
sutura mecanica y fijacion en formalina tampo-
nada al 10% por unas 6 o mas horas y menos
de 72.

Las muestras se deben fijar desprovistas de
sutura mecanica.

Se debe evitar artefacto de atelectasia, ideal-
mente retirar la sutura antes de introducir en
formalina y, una vez cerrado con tapa rosca,
agitar para expandir el parénquima pulmonar.
Cada fragmento de pulmoén se debe cortar
para dejar una superficie pleural para evalua-
cion.

Es mas elegible biopsia de region media y en
la base del pulmén. Se deben evitar las zonas
de peor aspecto, con fibrosis terminal.

Las muestras pueden ser obtenidas por video-
toracoscopia (VATS) o cirugia abierta.
Ocasionalmente el material puede ser obteni-
do de resecciones segmentarias, lobectomia
o resecciones atipicas de tumor pulmonar u
otra cirugia diagnoéstica toracica que permita
evaluar pulmon.
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