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ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA 
 Parte 2 

V ETAPA DE EVALUACIÓN PRONÓSTICA
Una vez certificado el diagnóstico de sarcoidosis o de fibrosis pulmonar idiopática es útil

analizar el grado de actividad de cada una de estas enfermedades. No todos los enfermos tienen la 
misma evolución y la misma respuesta al tratamiento y por lo tanto el pronóstico difiere en cada
uno de ellos. Poder precisar cuales son los pacientes que presentan procesos inflamatorio s activos
con tendencia a una progresión de las lesiones y cuáles razonablemente pueden beneficiarse con
un tratamiento antiinflamatorio es fundamental en el manejo de estas enfermedades.
Desafortunadamente hasta el presente no se han descubierto marcadores sensibles y seguros que
permitan resolver estos interrogantes, pero hay una serie de procedimientos que ayudan a tomar
decisiones en cuanto a la estrategia terapéutica en cada una de estas entidades. 

V 1 SARCOIDOSIS 

La sarcoidosis de localización exclusivamente pulmonar regresa espontáneamente en un
importante número de pacientes, principalmente en el estadio 1 (60-70%) Y 11 (30-40%). El resto
de los enfermos tienen lesiones progresivas de tipo fibrótico que pueden generar severos cuadros
de insuficiencia respiratoria y cor pulmonale crónico. 

Hay dos maneras de evaluar la actividad de la enfermedad: la evolución a lo largo de un
determinado tiempo y el análisis de ciertos datos en un momento puntual. Los parámetros
clínicos, radiológicos y de laboratorio pulmonar valorados en dos momentos distintos de la
evolución son los que proporcionan mayor seguridad. Otros estudios como el lavado
broncoalveolar, centellograma con Ga 67 y dosaje de ECA, pueden ser de utilidad en la
valoración de un determinado momento aunque en la actualidad son cuestionados en cuanto a su
validez. 100-102 

COMENTARIOS 

V-l-a. PARAMETROS CLÍNICOS 
No son específicos pero contribuyen a valorar la actividad de enfermedad. El incremento de

la disnea o la aparición de nuevos síntomas, por ejemplo: fiebre, adenopatías, poliartralgias,
eritema nodoso, enfermedad miocárdica, etc., indican enfermedad activa en progresión. 

V-l-b ESTUDIOS POR IMÁGENES 

La radiografía de tórax es útil para certificar si hay progresión de lesiones. Su bajo costo y
fácil accesibilidad la transforma en un recurso de elección para monitorear la enfermedad. La
TACAR puede ayudar a interpretar si hay actividad o alveolitis, pues la presencia de vidrio
esmerilado habitualmente indica inflamación del alveolo y predice que puede haber respuesta al
tratamiento antiinflamatorio. 

V-l-c LABORATORIO PULMONAR 

La espirometría es un buen indicador de deterioro de la función pulmonar.
Convencionalmente se acepta que una disminución de la CVF de más del 15 % del valor
previo es compatible con enfermedad progresiva. Se pueden utilizar otros estudios de mayor
complejidad, como gasometría y DLCO. 
V-l-d LAVADOBRONCOALVEOLAR 
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El aumento de los 1infocitos TCD4+ es el hallazgo más consistente en el LBA. Alrededor del
90% de pacientes con sarcoidosis que están cursando etapas 1 y II de enfermedad con tendencia a
la progresión, presentan a1veo1itis linfocitaria. En las etapas de mayor actividad inflamatoria 
pueden llegar a representar e160% del total de células recuperadas en el lavado. Este aumento se
asocia al aumento significativo de la subpob1ación de 1infocitos CD4+ y en consecuencia a la
relación CD4+/CD8+. Este comportamiento es bastante característico de esta enfermedad y sólo
la beriliosis demuestra un perfil semejante. 

Cuando la proporción de linfocitos es superior al 28%, indica la presencia de una
a1veo1itis de alta intensidad que potencialmente puede generar progresión de las lesiones con 
deterioro de la función pu1monar. Si bien este valor se utilizó corno marcador pronóstico
sugestivo de indicación de corticoides, no hay datos concluyentes en cuanto a su utilidad real, por
10 cual su indicación es limitada. 72-74 

V-l-e CENTELLOGRAMA CON GALlO 67 
El ga1io 67 ha sido utilizado en forma extensiva para la detección de lesiones de tipo

inflamatorio. La concentración del nucleótido en las áreas comprometidas, reflejaría la presencia
de granu10mas que serían expresión de enfermedad activa con tendencia a la progresión, por 10
cual aquellos enfermos que presentan un ga1io 67 positivo requerirían tratamiento médico. 

El inconveniente del método es que tiene alto costo y se asocia a exposición de radiación.
Por otra parte no es específico y la cuantificación es frecuentemente imprecisa. Por estas
consideraciones no se recomienda su uso de rutina ni se 10 considera un buen procedimiento para
evaluar evolución. 103-104

 

Probablemente la única indicación actual es la investigación de lesiones extratorácicas que
no son accesibles a otros métodos de investigación. 

V -l-f DOSAJE DE ENZIMA CONVERTID ORA DE ANGIOTENSINA SÉRICA

Normalmente la ECA es producida por las células endote1ia1es de la mayoría de los
capilares y algunas arterias del organismo y por células de los túbu10s contorneados proxima1es
del riñón. En sarcoidosis se cree que su producción se genera en los macrófagos o células
epite1ioides de los granu10mas, de ahí que fluctuaciones en los niveles de esta enzima pueden 
coincidir con cambios en la actividad de la enfermedad. 

El dosaje de ECA sérica tiene una sensibilidad de sólo 60% y escasa especificidad.1,16 

Aunque inicialmente fue considerada útil para el manejo del tratamiento en e11argo plazo no
corre1aciona ni con el estadío radio gráfico ni con el pronóstico y no agrega datos al valor
predictivo de los estudios de función pu1monar y la radiografía de tórax (105,106)' Su determinación 
de rutina no está recomendada. 

V-2 FIBROSISPULMONARIDIOPÁTICA

El objetivo del tratamiento es disminuir el componente inflamatorio y evitar su
consecuencia que es la destrucción y fibrosis del pulmón. La evaluación del LBA, TACAR,
centellograma con Tc99 DTPA y biopsias pueden ser de utilidad para definir qué pacientes
muestran razonables expectativas de respuesta al tratamiento. 

COMENTARIOS 

V-2-a LAVADOBRONCOALVEOLAR 

El valor clínico del BAL para monitorear la evolución de la FPI es limitado. La neutrofilia
en el BAL es 10 más frecuente (70 a 90% de los pacientes). En más de la mitad de los casos se
puede encontrar eosinofilia asociada (recuento de eosinófilos mayor a15%) que se correlaciona 
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habitualmente con mal pronóstico y pobre respuesta a la terapéutica. Por el contrario, un
aumento de linfocitos, indicaría un mejor pronóstico. Sin embargo estos hallazgos no son
concluyentes y por lo tanto el procedimiento no se recomienda en forma rutinaria. 75-82 

V-2-b TOMOGRAFIA COMPUTADA DE TÓRAX

Es un buen método para determinar la actividad de enfermedad. Es requisito realizarla con 
cortes convencionales de 5 y 10 mm. de espesor, y posteriormente efectuar cortes finos con
técnica de alta resolución y algoritmo para hueso. Además requiere ser efectuada con rigurosidad
técnica mediante la realización de los cortes siempre a la altura de los niveles convencionales que
permita comparar los estudios de seguimiento (por encima de los grandes vasos, en el arco
aórtico, a nivel de la carina, en el sector inferior de los hilios pulmonares y 1 cm por encima del
domo diafragmático). El patrón en vidrio esmerilado (aumento de la densidad del parénquima
pulmonar que no sobrepasa la densidad de los vasos), indica altas probabilidades de actividad de
lesión. La presencia de vidrio esmerilado en la TAC de los pacientes con FPI puede estar asociada 
a inflamación alveolar pero también representar simplemente fibrosis en parches de los septos
alveolares y tejido de granulación intraalveolar, Cuando el vidrio esmerilado está asociado a
bronquioloectasias o bronquiectasias de tracción lo más probable es que indique fibrosis, mientras
que en ausencia de las mismas la posibilidad de que realmente corresponda a inflamación es muy
alta. Hay razonable evidencia que su presencia determina mayor frecuencia de respuesta al
tratamiento con esteroides. La presencia de vidrio esmerilado correlaciona con una mejor
sobrevida, independientemente de los test de función pulmonar o la severidad de los síntomas. No
está probado que el vidrio esmerilado preceda al patrón reticular o en panal de abejas aunque 
parece lo más probable. 107-116 

El patrón reticular y en panal de abeja correlaciona con la presencia histológica de fibrosis.
Los pacientes con infiltrado predominantemente reticular difícilmente tengan respuestas a
tratamiento. La extensión de la enfermedad valorada por TAC es un elemento importante en la
predicción de la sobrevida con un 80% de sensibilidad y un 85% de especificidad. Si bien las
imágenes reticulares pueden regresar, la distorsión de la arquitectura y el panal de abejas
representan enfermedad irreversible. El rol de la TAC de alta resolución para determinar la
severidad del deterioro funcional es muy limitado. 

V -2-e CENTELLOGRAMA Te 99 DTP A (diethylenetriamina penta acetato) 

El método consiste en utilizar aerosoles con Tc 99- DTPA que tiene la particularidad de 
incrementar su aclaramiento cuando hay un aumento de la permeabilidad capilar. Esta situación se
observa cuando hay un proceso inflamatorio en el parénquima pulmonar y por lo tanto un
aumento del aclaramiento es un marcador de aceptable sensibilidad para detectar inflamación. Por
el contrario valores de aclaramiento normal indicarían ausencia de inflamación. 117-124 

Los datos publicados hasta el presente no son definitorio s y por lo tanto no se lo aconseja
aún como un método de rutina.

Al finalizar esta etapa de evaluación de actividad debe definirse la indicación o no de
tratamiento (figuras N° 2 y N° 3). 

En sarcoidosis en pacientes en etapa I y II se aconseja conducta expectante (con controles
periódicos cada 30-60 días) por la alta probabilidad de regresiones espontáneas. Si hay evidencias
de progresión de enfermedad (por clínica, imágenes o deterioro de la función pulmonar) hay
indicación de tratamiento. En etapa III y en localizaciones extratorácicas (sistema nervioso
central, corazón, esqueleto, uveítis o hipercalcemia) se aconseja tratamiento. 125-136 

En FPI la principal indicación de tratamiento es la presencia de vidrio esmerilado y/o de 
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progresión lesional en la TAC, o la presencia de una biopsia con marcada celularidad
inflamatoria. En ausencia de estos elementos, si hay compromiso funcional severo o evidencia de
deterioro se aconseja intentar tratamiento. En cambio si la evolución es lenta o el compromiso 
funcional no es muy severo se aconseja sólo observación. El DTPA Tc99 puede contribuir a la
decisión en casos dudosos. 7,11,23 

FIGURA N° 2 
SARCOIDOSIS PULMONAR 

EVALUACIÓN DE ACTIVIDAD 
INDICACIONES DE TRATAMIENTO

SARCOIDOSIS

Estadío I Estadío II

 
Estadío III  

o compromiso 
extratorácico * * 

Controlar * Controlar

Estabilidad 
o regresión 

Estabilidad o 
regresión 

  

Progresión 

Esperar 

I Progresión 

Tratamiento 

* El control es clínico, con Rx Tx y espirometría Eventualmente LBA y ECA 

* * Sistema nervioso, corazón, esqueleto, uveítis o hipercalcemia. 
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FIGURA N° 3
FIBROSIS PULMONAR IDIOP ÁTICA 

EVALUACIÓN DE ACTIVIDAD 
INDICACIONES DE TRATAMIENTO

FIBROSIS PULMONAR IDIOPÁTICA 

Síntomas leves o moderados  
Evolución lenta 

Síntomas severos 
Progresión rápida 

TACAR 

Patrón 
reticular 

Vidrio 
esmerilado 

Tratamiento 

Controles 
periódicos 

Progresión 

Estabilidad 
Esperar y controlar 

 
Aclaramiento 
lento

Si es posible  
DTPA Tc99 

Aclaramiento 
rápido 

VI ETAPA DE TRATAMIENTO 

La decisión de tratar o no a un paciente con diagnóstico confirmado de sarcoidosis o
fibrosis pulmonar idiopática es extremadamente compleja. El análisis profundo de múltiples
variables son las que proporcionan al médico las pautas necesarias para tomar una decisión
terapéutica racional. 
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 VI-l SARCOIDOSIS 

VI-l-a TRATAMIENTO 

Las drogas de elección en el tratamiento de esta enfermedad son los corticoesteroides y las 
alternativas terapéuticas son fármacos inmunosupresores corno el metotrexate y colchicina entre 
otros. En el tratamiento se pueden diferenciar 3 fases. 125-136 

Fase de ataque: 

Se aconseja comenzar con altas dosis de corticoesteroides para controlar la inflamación; 
Prednisona 40 a 60 mg / día en una sola torna, preferentemente por la mañana y durante 1 mes. 

Fase de disminución de dosis: 

Se aconseja la disminución gradual de los esteroides hasta alcanzar 20 mg/d al finalizar el
3°mes. 

Fase de mantenimiento: 

Comienza habitualmente al inicio del 4° mes con dosis de 20 mg en días alterno s durante
1 a 2 meses y luego se reduce la dosis a l0 a 15 mg cada 48 hs, hasta completar 1 año. 

Luego de finalizado el tratamiento pueden producirse recaídas en un 20 a 50% de los
enfermos, la mayoría de ellos en el primer año. Los pacientes con recaída o progresión al
suspender los esteroides requerirán tratamiento prolongado en días alterno s o la búsqueda de
tratamientos alternativos (metrotrexate) 

VI-l-b EVALUACIÓN DE RESPUESTA AL TRATAMIENTO 

. 

Se recomienda evaluación mensual durante los primeros 3 meses y luego cada 2 meses
hasta completar 1 año de tratamiento, posteriormente cada 3 meses por un año y cada 6 meses al
año siguiente. 
 Se utiliza la evaluación de síntomas clínicos, imágenes en radiografia de tórax y valores 
funcionales en la espirometría. Pueden ser de utilidad la TACAR, gases en sangre y DLCO. 
 Se considera mejoría la presencia de al menos 2 de estos criterios: 
 Disminución de los síntomas 

Regresión de las imágenes en Rx Tx 
Mejoría de los valores espirométricos con aumento de> del! 0% de la capacidad vital. 
En forma inversa, se considera evidencia de empeoramiento los siguientes parámetros: 
Aumento de los síntomas 
Progresión de imágenes en Rx Tx. 
Disminución de 10% de la capacidad vital. 

. 

. 

. 

. . 
VI-2 FIBROSISPULMONARIDIOPÁTICA

La enfermedad tiene habitualmente un curso lento y progresivo hacia la fibrosis. Hasta la 
fecha ningún tratamiento demostró modificar o suprimir el componente inflamatorio y poder 
revertir el proceso fibrótico. No obstante, en pacientes adecuadamente seleccionados se 
recomienda un ensayo terapéutico asociando corticoesteroides con otras drogas 
inmunosupresoras. Sin embargo sólo 5% de los paciéntes con NIU responderán al tratamiento. 
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• El tratamiento sólo se debe iniciar en aquellos que no tengan contraindicación a la 
corticoterapia y que presenten los criterios de tratamiento previamente establecidos. 

• Se aconseja tratar solamente a los pacientes con factores pronósticos favorables: pacientes 
jóvenes, sexo femenino, enfermedad de corta evolución. 

• No se aconseja tratar a aquellos pacientes con alto riesgo para el uso de corticoesteroides
(mayores de 70 años, obesidad extrema, comorbilidades como diabetes, osteoporosis e
insuficiencia cardíaca). 137-157 

VI-2-a TRATAMIENTO 

En la actualidad se aconseja terapia combinada asociando corticoesteroides a una droga
inmunosupresora, de preferencia la azathioprina. Al igual que en sarcoidosis, se diferencian 3
fases en el tratamiento. 137-151 

Fase de ataque: 

Se inicia con la asociación prednisona (0,5 mg/kg peso ideal! día, en 1 sola toma diaria,
preferentemente matinal durante 2 a 3 meses) más azatioprina (2-3 mg /kg peso ideal! día, hasta 
un máximo de 150 mg/ día vía oral. recomendándose comenzar con 25-50 mg/ día, medir 
tolerancia e incrementar en 25 mg cada 7 a 14 días hasta alcanzar la dosis máxima). 

Una alternativa a la azathioprina es la ciclofosfamida (2 mg/ kg peso ideal! día, dosis
máxima de 150 mg/día) aunque existen menos evidencias sobre su utilidad.

Fase de disminución de dosis: 

A partir del 3-4° mes se reduce la dosis de prednisona a 0,25 mg /Kg peso ideal!día
continuando durante 3 meses, sin modificar la dosis de azathioprina. 

Fase de mantenimiento: 

 A partir del 6° mes, se inicia prednisona en días alterno s continuando con la misma dosis
de azathioprina. 

La duración del tratamiento es variable y se define individualmente. Aquellos que en la 
evaluación muestren estabilidad o mejoría deben proseguir con tratamiento en forma indefinida 
hasta que se documente empeoramiento. 

En aquellos que empeoran el tratamiento debe ser suspendido. Se debe considerar la
utilidad de esquemas alternativos de tratamiento o en ausencia de respuesta al tratamiento
farmacológico y compromiso severo de la función pulmonar, evaluar la indicación de transplante
de pulmón unilateral según los criterios usuales. 152-175 

VI-2-b EVALUACIÓN DE RESPUESTA AL TRATAMIENTO

. 

La respuesta al tratamiento debe evaluarse al 3° y 6° mes y luego cada 6 meses o ante 
sospecha de deterioro. 

Se considera mejoría la presencia al menos de 2 de los siguientes criterios. 
• Disminución de los síntomas. 
• Reducción de las anormalidades en Rx tórax o en TACAR. 
• Mejoría de los estudios de función pulmonar. 
• 10% de mejoría en la CV o CPT, o como mínimo 2: 200 mI 
• 15% de aumento en DLCO o como mínimo > 3 mI / min / mrn Hg 
• Incremento de P02 enejerciciode2:4mmHg. 

En forma inversa el empeoramiento se comprueba por los siguientes criterios:
• Aumento de los síntomas 
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. Aumento de las anormalidades en la Rx Tx Deterioro 
de los estudios de función pulmonar 10% de peoria 
en CV o CPT 2: 200 mI 
15% de descenso de DLCO 2: 3 mIl min I mm Hg 
Disminución de paz 2:4mmHg 

. 

. 

. 

. 

En las figuras N° 4 
enfermedades. 

y N° 5 se puede apreciar el algoritmo terapéutico aconsejado en estas 

FIGURA N° 4 
SARCOIDOSIS 

 ALGORITMO DE TRATAMIENTO 

SARCOIDOSIS

Fase de ataque 1 mes

Fase de disminución de
dosis 

2 meses

Fase mantenimiento
9 meses y luego suspender 

Seguimiento 

 
 

Estabilidad 

Tratamiento 
Control periódico 

durante 2 años 

Progresion o recaida 
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FIGURA N° 5 
FIBROSIS PULMONAR IDIOP ÁTICA 

ALGORITMO DE TRATAMIENTO

Fase de ataque 2 a 3 meses

Progresión Estabilidad o 
regresión 

Suspender o
alternativa terapéutica 

Fase de disminución 
de dosis 

3 meses

Progresión Evaluación

Estabilidad o regresión

Progresión Fase de 
mantenimiento

Evaluaciones periódicas 
Estabilidad o 

regresión 

1 a 2 años 

Los pacientes con severo compromiso de la función respiratoria pueden beneficiarse con la
rehabilitación pulmonar. Pese a la ausencia de mejoría de la función pulmonar habitualmente se logra
disminución de la disnea, mayor tolerancia al ejercicio y mejor calidad de
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vida. Los pacientes con hipoxemia severa (Pa02 < 55mmHg) tienen indicación de
oxigenoterapia domiciliaria prolongada. Algunos pacientes con hipoxemia durante el ejercicio
pueden beneficiarse con 02 suplementerio durante la actividad. 176-179 

En aquellos en los que se observa una peoría irreversible a pesar de la utilización de todos
los recursos terapéuticos, hay que considerar la posibilidad de un transplante de pulmón unilateral. En 
el criterio de selección se privilegia a los enfermos que tengan menos de 60 años, con adecuado perfil
psicosocial y sin evidencias de comorbilidades que puedan influenciar negativamente en la sobrevida.
180-188 

VII- CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

VII-l-CLÍNICA 

. La disnea de causa no explicada que se asocia a infiltrado intersticial difuso, siempre debe
sugerir la presencia de enfermedad intersticial pulmonar. 
Un interrogatorio exhaustivo es fundamental para sospechar ciertas etiologías, entre otras: 
historia de tabaquismo en histiocitosis X, NID Y BR - EPI; antecedentes de exposición 
laboral en neumoconiosis y asbestosis; ingesta de drogas que puedan generar fibrosis
pulmonar secundaria; sospecha de inmunosupresión por infección por HIV; dolor agudo 
imputable a neumotórax en histocitosis X y LAM. 
El exámen físico es de utilidad en la presunción de algunas patologías, entre otras:
presencia o antecedente de eritema nodoso o de uveítis o poliartralgias que se acompaña de
fiebre y adenopatías hiliares bilaterales sugiere sarcoidosis; el hallazgo de rales finos
inspiratorios bibasales (velcró) y de hipocratismo digital se observa con mucha frecuencia
en FPI; queratoconjuntivitis seca en el síndrome de Sj6gren; signos extrapulmonares
típicos en ciertas patologías del tejido conectivo. 

. 

. 

VII- 2 IMÁGENES 

. La RxTx provee suficiente información para sospechar compromiso intersticial difuso. La 
revisión de estudios previos es útil para determinar la forma de presentación y su 
evolución. La TAC de tórax de alta resolución es un estudio útil para definir diagnóstico, 
extensión de enfermedad y pronóstico y debe ser realizada en todos los pacientes con 
sospecha de EPI. La TACAR debe ser efectuada con rigurosidad técnica, con realización 
de los cortes convencionales que permitan comparar los estudios de seguimiento. 
Los hallazgos de la TACAR son lo suficientemente específicos para asegurar el 
diagnóstico de FPI, sarcoidosis, LAM, histiocitosis X y linfangitis carcinomatosa. 
La TACAR en algunas entidades como la FPI puede ser tan característica que haga 
innecesaria la práctica de una biopsia de pulmón. 
El hallazgo de patrón en vidrio esmerilado se asocia habitualmente a inflamación alveolar y
hay razonable evidencia que su presencia representa mayor posibilidad de respuesta 
terapéutica. Por el contrario, el patrón reticular y en panal de abeja se correlaciona con
presencia histológica de fibrosis con poca probabilidad de regresión. 

. 

. 

. 

. 

. 

VII 3- LABORATORIO PULMONAR 

. Los pacientes con EPI presentan un defecto ventilatorio predominantemente restrictivo que 
se manifiesta por una disminución de la CVF y preservación de la relación FEV 1 / CVE 
En algunas situaciones se asocia obstrucción al flujo aéreo, por lo cual la coexistencia de 
un patrón mixto no debe excluir la posibilidad de una EPI.

. 
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• La espirometría y el dosaje de gases en sangre en reposo y ejercicio son los estudios mínimos
para documentar el compromiso intersticial. Además prestan utilidad para evaluar evolución y 
respuesta a tratamientos médicos. 

• La difusión con monóxido de carbono (DLCO) debe realizarse siempre que sea posible pues es
un indicador precoz de afectación del intersticio y de la severidad y extensión de la
enfermedad. 

VII- 4 - FIBROBRONCOSCOPÍA y LBA

• La fibrobroncoscopía hay que indicarla en todos los casos en que el diagnóstico pueda ser 
obtenido por este procedimiento. 

• Las enfermedades que con mayor frecuencia pueden ser confirmadas por este método son: 
sarcoidosis, linfangitis carcinomatosa, neumonía eosinofilica, proteinosis alveolar, alveolitis 
alérgica extrínseca e infecciones pulmonares. 

• Se sugiere efectuar 2 a 4 biopsias que sean aceptables por su tamaño, eligiendo las áreas que 
estén más comprometidas en la TACAR y evitando aquellas que presenten panalización. 

• El LBA es útil para confirmar algunas afecciones y por lo tanto se recomienda su práctica 
cuando se sospecha: infecciones oportunistas, enfermedades malignas, enfermedades 
ocupacionales, proteinosis alveolar, neumonías eosinofilicas. 

• El valor del BAL como método para evaluar actividad de enfermedad en sarcoidosis y fibrosis 
pulmonar idiopática es controvertido y por lo tanto no se recomienda su utilización en forma 
rutinaria. 

VII 5-BIOPSIADEPULMÓNYPATOLOGÍA

• La biopsia de pulmón debe ser considerada cuando se sospecha FPI, NII, LAM e histiocitosis 
X o no se confirma la etiología de otras enfermedades con otros estudios complementarios. 

• La biopsia de pulmón a cielo abierto y la videotoracoscopía son métodos de similar 
efectividad. Se prefiere el segundo por tener los pacientes menor morbimortalidad y mayor 
rapidez de recuperación. El primero se reserva para los pacientes más comprometidos. 

• Las biopsias obtenidas deben ser estudiadas por patólogos de reconocida experiencia en 
patología respiratoria, como la mejor garantía de una adecuada categorización de la 
enfermedad. 

VII- 6- ASPECTOS TERAPÉUTICOS

• En sarcoidosis se aconseja comenzar un tratamiento con corticoides en aquellos pacientes que
presentan localización pulmonar en estadio 111 y en localizaciones extrapulmonares (SNC,
cardíaca, esqueleto, uveítis e hipercalcemia.) 

• En aquellos con localización pulmonar en estadio I y 11 conducta expectante. Sólo se indica 
tratamiento si en la evolución se detecta progresión por la clínica, radiografia de tórax o
funcionalismo pulmonar. 

• En los pacientes con recaídas se sugieren tratamientos alternativos, con otras drogas 
inmunosupresoras. 

• En FPI en pacientes adecuadamente seleccionados se recomienda un ensayo terapéutico 
asociando corticoesteroides con otras drogas inmunosupresoras. 

• Los tratamientos deben prolongarse mientras se observe estabilidad o mejoría. Se deben 
suspender o intentar alternativas terapéuticas si se documenta empeoramiento. 

• El transplante de pulmón unilateral es la opción terapéutica en aquellos que presentan una 
peoría irreversible. 
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