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Al Editor:

En la seccion Ateneo de Caso Clinico de la RAMR
2013; 4: 247-257 se presenta uno que ha moti-
vado que sus autores lo intitulen “Enfermedad
intersticial grave de dificil caracterizacion”. En un
extenso, rico y profundo analisis se discuten alli
con detalle los posibles diagnésticos diferenciales y
alternativas de manejo. Podria sintetizarse que se
describe a una paciente de 62 anos con neumonia
intersticial grave, progresiva, irreversible y mor-
tal a la que los autores no pudieron, ni atiin post
mortem, asignarle causa alguna ni caracterizarla
de acuerdo a los criterios estandarizados vigentes
hasta la publicacion del caso2. Sin duda, este es
un escenario angustioso ya que dificulta la toma
de decisiones diagnésticas y terapéuticas al igual
que las consideraciones pronésticas.

La luz a esta discusion llegdé apenas unas
semanas mas tarde con la publicacién de la ac-
tualizacién de la clasificacién de neumonias in-
tersticiales idiopaticas (NII) 3. Alli se introducen
varios cambios mayores, a mi entender dos de los
cuales son pertinentes para este caso. Uno es la
propuesta de la clasificacién clinica basada en el
comportamiento de las neumonias intersticiales
(segln patrén tomografico y funcional a lo largo
del tiempo), complementaria a la clasificacion de
entidades de NII definidas multidisciplinariamen-
te. La importancia de este nuevo enfoque radica
en que se constituye como guia practica para los
objetivos y acciones terapéuticas, particularmente
atil en las enfermedades intersticiales sin carac-
terizar. En neumonias intersticiales progresivas
e irreversibles, sin importar la entidad histopa-
tolégica particular ni su causa, el mejor objetivo
posible es enlentecer el progreso y se recomienda
la indicacién de trasplante o cuidados paliativos
efectivos?, como se discutié y se aplicé en el caso
publicado en la RAMR. El segundo cambio, no tan
anticipado por los autores como el anterior y que
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hubiera colaborado como marco taxonémico a la
comprensién de esta paciente, fue la incorporacion
de la categoria “Inclasificables” como NII diferente
a las “Mayores” y “Raras”?. Se refiere a casos de
etiologia desconocida no concluyentes para ninguna
entidad definida luego de la discusiéon multidisci-
plinaria. Causas de la misma son: a) datos clinicos,
radiolégicos o histopatologicos inadecuados; y b)
discrepancia relevante entre los hallazgos clinicos,
radioldgicos y patolédgicos (debido a alteraciones
provocadas por tratamientos previos, nuevas enti-
dades no caracterizadas o presencia de multiples
patrones tomograficos y/o histopatolégicos)?.

Sin embardo, es el trabajo de Ryerson y colabo-
radores* publicado simultaneamente el que ilustra
el caso presentado. En mi opinién constituye uno
de los mayores aportes realizados Gltimamente
en la patologia intersticial y merecid, en la misma
revista, un editorial no menos enriquecedor®. Alli
los autores, en sintonia con la nueva clasificacién
de NII?, estudian por primera vez la prevalencia,
caracterizacion y evolucion de neumonias intersti-
ciales inclasificables dentro de una cohorte longitu-
dinal de 1370 pacientes con enfermedad intersticial
seguidos a lo largo de 10 afos*.

Los autores describen una prevalencia de neumo-
nias inclasificables del 10% (132/1370), ubicandolas
como 4% causa de NII en la poblaciéon estudiada
luego de fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) (21%),
neumonitis por hipersensibilidad (15%) y sarcoi-
dosis (14%). La imposibilidad de realizar biopsia
quirargica por alto riesgo fue el criterio de inclusién
mas frecuente (52%) de dicha serie 4, lo que refleja
la dificultad del manejo de los casos graves como
lo fue el caso presentado en esta revista. V. Cottin
y A. Wells, en la revisién mencionada’, denominan
a este sub grupo como neumonias inclasificables
segtin condicién clinico-radiolégica. En la practica
este es un desafio frecuente en el que la discusién
con radiblogos expertos se torna crucial debido a
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que, en ausencia de material histol6gico, estricta-
mente no existe discusién multidisciplinaria (hoy
asumida como patron de oro en el manejo de estas
enfermedades). A mi criterio, una limitante en la
discusion del caso presentado es la ausencia de
dicha opinién.

Resulta interesante que los primeros dos diag-
nésticos diferenciales registrados en asociacién con
esta nueva categoria fueron: neumonitis por hiper-
sensibilidad (68%) y FPI (64%)*, 1o que muestra las
mismas disquisiciones diagndsticas que tuvieron
los autores de este caso.

También en semejanza con el mismo, los pa-
cientes con neumonias inclasificables eran signi-
ficativamente mayores que los controles no-FPI e
iguales a los controles FPI, méas frecuentemente
mujeres y no fumadores respecto FPI; el patrén
tomografico mas comun (50%) fue el de UIP posible
y la mayoria de ellos (55%) recibi6 tratamiento,
siendo prednisona el mas utilizado (48%)*.

La progresién de enfermedad ocurrié en el
52% de las neumonias inclasificables y el primer
criterio para esta (41%) fue la muerte en el primer
ano de evolucion. El caso presentado refleja esta
estadistica.

En analisis ajustado (sexo, edad, FVC y DLCO),
los pacientes con neumonias inclasificables de la
serie de Ryerson y col* presentaron mayor super-
vivencia comparados con controles de FPI (HR
0.62 IC 95% 0.40-0.97, p = 0.04) y similares a
los controles no-FPI (HR 1.54 IC 95% 0.89-2.65,
p = 0.12). Sin embargo se hallé heterogeneidad
respecto a su evolucion. Fueron predictores de
mortalidad y progresién de enfermedad la ne-
cesidad de oxigenoterapia, FVC y DLCO basal,
imposibilidad de realizar biopsia quirargica por
alto riesgo, diagnéstico diferencial con FPI, patrén
tomografico de UIP o UIP posible, fibrosis extensa
y panalizacién. Muchos de estos indicadores estu-

vieron presentes en el fatal caso descripto. En ana-
lisis multivariado, s6lo una DLCO < 35%y score de
fibrosis > 20% pudieron identificar a los pacientes
con riesgo a morir, y una vez mas, considerando
solamente el patrén tomogréafico por ausencia de
DLCO, el caso se ajusta a estos hallazgos.

Sin dudas el grupo de neumonias inclasificables
refleja una categoria de reciente caracterizacion
que requiere futuros reportes y estudios que
brinden mayor evidencia para el manejo de este
desafiante escenario. El caso presentado en esta
revista denominado “Enfermedad intersticial de
dificil caracterizacién” es, a mi criterio, un ejem-
plo claro de neumonia intersticial caracterizable
como “inclasificable”. Por lo menos, nos invita a
reflexionar sobre esta nueva categoria que, a pesar
de constituirse en una denominacién que enmarca
estos casos, no deja de ser sumamente compleja y
dificil en la practica diaria.
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