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Resumen:

El consumo de tabaco es uno de los principales factores de riesgo relacionados con la aparicion de patologia pulmonar.
Las enfermedades comiinmente relacionadas con el tabaquismo son el cancer de pulmén y la enfermedad pulmonar
obstructiva cronica (EPOC). Sin embargo, en los ultimos afios se ha prestado especial interés a la asociacion entre el
tabaquismo y el desarrollo de distintas enfermedades intersticiales pulmonares (EPID)'. De hecho, se considera que la
bronquiolitis respiratoria asociada a EPID (BR-EPID), la neumonia intersticial descamativa (NID) y la histiocitosis
pulmonar de células de Langerhans son debidas al tabaquismo. Con el presente articulo pretendemos realizar una revi-
sion sistematica de las principales EPID relacionadas con el tabaquismo.

Palabras clave: enfermedades intersticiales pulmonares; tabaquismo; inflamacion; fibrosis intersticial asociada al taba-
quismo.

Resume:

Smoking is one of the main risk factors related to the appearance of pulmonary involvement. The diseases commonly
associated with smoking are lung cancer and chronic obstructive pulmonary disease (COPD). However, in recent years,
special interest has been given to the association between smoking and the development of different pulmonary
interstitial diseases (ILD)'. In fact, it is considered that respiratory bronchiolitis associated interstitial lung disease (RB-
ILD), desquamative interstitial pneumonia (DIP) and pulmonary Langerhans cell histiocytosis (PLCH) are due to
smoking. With this article we intend to carry out a systematic review of the main EPID related to smoking.

Keywords: interstitial lung disease; smoking; inflammation; smoking-associated interstitial fibrosis.

Introduccion: El pulmon consta de unos sistemas defensivos que lo
protegen de sustancias potencialmente nocivas conteni-
das en el aire respirado, como por ejemplo, el humo del
tabaco. Estos son el sistema inmune innato y sistema
inmune adquirido. El primero de ellos esta constituido
por la integridad de la barrera epitelial, el sistema muco-
ciliar y la respuesta inmune innata, mientras que el sis-
tema inmune adaptativo estd constituido por la respuesta
inmune adquirida basada en el reconocimiento de anti-

El humo del tabaco causa numerosas enfermedades
que lleva a que la mitad de los fumadores fallezcan por
ellas de forma prematura. Muchas de estas entidades
nosologicas se desarrollan en los pulmones y se han
clasificado de forma arbitraria en tumorales y no tumora-
les. Las enfermedades que afectan al intersticio pulmo-
nar, conocidas como enfermedades pulmonares intersti-

CITIGS d1fus?s (EPID), se incluyen deptro de la;no ltmilo' genos. Ambos se activan frente a la accion toxica del
rales y son las que se exponen a continuacion (Tabla 1). humo del tabaco, pero, dado que la causa es persistente,

Enfermedades inflamatorias, debidas al tabaquismo se ven superados por ella. Aparecen primero alteraciones

- Bronquiolitis respiratoria asociada a EPID (BR-EPID) R . . . o
- Neumonia intersticial descamativa (NID) bioldgicas inflamatorias, después estructurales y funcio

- Histiocitosis X o granulomatosis de células de Langerhans nales y, mas tarde, sintomatologia clinica y expresividad
Enfermedades agudas, desencadenadas o empeoradas radioldgica. Hay que tener en cuenta que el humo del
por el tabaquismo tabaco puede interaccionar con otros factores etiologi-

- Neumonia cosinfila aguda cos, como la contaminacion atmosférica, y con la dota-
- Sindromes de hemorragia pulmonar o . } .
Enfermedades fibréticas relacionadas con el tabaquismo cion genetica del fumador, siendo t20d0 ello determinante
- Combinacion fibrosis y enfisema (CFPE) para el desarrollo de la enfermedad”.

- Fibrosis pulmonar relacionada con el tabaco (SRIF)

~ Fibrosis pulmonar idiopética (FPT) El abordaje del tabaquismo en pacientes con EPID no

_ EPID asociada a artritis reumatoide difiere del descrito para la poblacién general, debiendo
Tabla 1. Enfermedades pulmonares intersticiales difusas relacionadas realizar en estos casos un diagndstico cuidadoso y un
con el tabaquismo tratamiento intensivo, ya que abandonar el habito taba-

quico podria aliviar la sintomatologia y evitar una posi-
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ble progresion o agravamiento de la enfermedad y es, en
algunos casos, el tratamiento de eleccion. A continua-
cioén desarrollaremos las principales EPID relacionadas
con el habito tabaquico.

Bronquiolitis respiratoria asociada a EPID
(BR-EPID):

La bronquiolitis respiratoria es un término que se uti-
liza para definir la reaccion inflamatoria fisiologica que
tiene lugar en los bronquiolos de sujetos fumadores
activos. Ocurre por un aumento en el numero de macro-
fagos en respuesta a la exposicion al humo del tabaco y
clasicamente se conoce como bronquiolitis del fumador.

Fue descrita por primera vez en 1974, objetivando la
presencia de macréfagos pigmentados en el interior de
bronquiolos y espacios alveolares peribronquiolares,
asociando una minima inflamacioén crénica en la pared
del bronquiolo y del intersticio adyacente”.

Posteriormente, en 1987, Myers et al. describieron
seis pacientes con historia de tabaquismo que presenta-
ban en las muestras de biopsia quirtrgica acumulos de
macrofagos pigmentados en el interior del alveolo, res-
ponsables de producir clinica respiratoria asi como alte-
raciones en la funcion pulmonar y hallazgos de enferme-
dad intersticial difusa en las pruebas de imagen®. A esta
entidad se la denomindé BR-EPID vy, al contrario de la
BR, se trata de una enfermedad poco frecuente, presente
en una proporcion mucho menor de fumadores. Se pien-
sa que la BR-EPID podria tratarse de una expresion
exagerada de la BR con areas mucho mas extensas de
fibrosis peribronquiolar’, aunque otros autores conside-
ran que ambas comparten hallazgos histologicos y uni-
camerélte se diferencian en los sintomas producidos por la
EPID".

La prevalencia y la incidencia de la BR-EPID son
desconocidas. En la mayoria de las series se estima la
incidencia conjunta de la BR-EPID y de la neumonia
intersticial descamativa (NID), pertenecientes ambas al
grupo de las neumonias intersticiales idiopaticas relacio-
nadas con el consumo de tabaco y estando presentes en
el 10-17% de las muestras de biopsia. La prevalencia de
la BR-EPID de manera aislada se ha recogido unicamen-
te en dos series de casos, oscilando entre valores del 2 al
13%"*.

La clinica suele ser de inicio insidioso, presentado el
paciente disnea y tos cronica, que suele ser no producti-
va, sintomas que también estan relacionados con otras
patologicas secundarias al consumo de tabaco, como es
el caso de los pacientes con EPOC. En otras ocasiones,
el diagnostico se establece de manera casual tras realizar
una radiografia de térax o una TC de alta resolucion
(TCAR) por otros motivos, estando el paciente asintoma-
tico. Y en el extremo opuesto a este escenario, estan los
casos en los que la sintomatologia es florida, presentan-
do intensa disnea e hipoxemia por afectacion mayor por
existir mas areas con EPID. El dolor toracico, la pérdida
de peso, la hemoptisis y la fiebre estaran presentes de
forma excepcional.
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En la auscultacion seran audibles los crepitantes de
predominio basal y en la exploracion fisica es caracteris-
tica la presencia de acropaquias hasta en el 25% de los

9
casos’.

Las pruebas de funcion respiratoria suelen poner de
manifiesto la presencia de un patrén mixto, predominan-
do el componente restrictivo con un descenso moderado
de la difusion de mondxido de carbono (DLCO).

Los hallazgos mas frecuentemente evidenciados en la
TCAR son el engrosamiento de la pared peribronquial
junto con la presencia de nodulos centrilobulares y opa-
cidades en vidrio deslustrado, que se corresponden con
el acimulo de macréfagos en el interior del alveolo y
que predominan en ldbulos superiores. La presencia de
areas hipoatenuadas es menos frecuente y traduce la
existencia de atrapamiento aéreo secundario a la afecta-
cion de la pequeia via, predominando esta alteracion a
nivel basal. El patron en panal de abejas es muy poco
frecuente (0-12%)’.

En las muestras de biopsia se evidenciara la presen-
cia de macrofagos con pigmento marronaceo en el inte-
rior de bronquiolos y conductos alveolares, asociando
infiltrado parcheado cronico linfocitario e histiocitario de
la submucosa y zona peribronquiolar. También se puede
observar la presencia de fibrosis bronquiolar y alveolo-
peribronquiolar que conduce a la distorsion de la arqui-
tectura normal del parénquima similar a lo que ocurre
con las 4reas de enfisema.

Aunque la realizacion de una biopsia pulmonar se
considera el “gold standard” para establecer el diagnos-
tico de BR-EPID, en la practica clinica, cada vez con
mas frecuencia, se asume el diagndstico de BR-EPID
basado en los hallazgos clinicos y radiolégicos junto con
un lavado broncoalveolar (BAL) que presente un aumen-
to en el porcentaje de macréfagos que estaran pigmenta-
dos'. Los hallazgos de la BR-EPID se deben distinguir
de la afectacion intersticial junto con el acumulo de
macrofagos en los espacios alveolares que esta presente
en la NID. Ambas tienen hallazgos clinicos e histopato-
logicos superponibles y en cuanto al diagnoéstico diferen-
cial radiologico, la unica diferencia es la distribucion y la
extension de las lesiones, que en el caso de la NID, es
homogénea y de predominio basal.

En cuanto al tratamiento, el cese del hébito tabaquico
se considera la principal medida terapéutica. Los corti-
coides sistémicos se pueden emplear ante la falta de
respuesta tras el abandono del tabaco, pero su papel no
esta del todo claro, ya que hay estudios en los que no se
objetiva el beneficio de dicho tratamiento''. El prondsti-
co es favorable con una supervivencia prolongada en la
mayoria de los casos. No obstante, a falta de estudios
longitudinales, el tiempo medio de supervivencia es
aproximado, estimandose en un 75% a los 7 afios desde
el momento diagnéstico’. Sin embargo, existen casos en
los que se ha descrito empeoramiento clinico y funcional
a pesar del cese del habito tabaquico y el inicio de trata-
miento con corticoides'!, por lo que se podria decir que
el curso de la enfermedad es heterogéneo, considerando-
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la cada vez con menor frecuencia como una entidad
benigna.

Neumonia intersticial descamativa (NID):

La NID es otra enfermedad intersticial idiopatica re-
lacionada con el tabaco caracterizada histologicamente
por el acumulo alveolar de macrofagos junto con la pre-
sencia de inflamacion intersticial y fibrosis. Aunque
mayoritariamente estd presente en sujetos fumadores, se
han descrito casos asociados a la inhalacion de marihua-
na, exposicion a berilio, filamentos de nylon en los tra-
bajadores del textil, determinadas conectivopatias como
la esclerodermia y la artritis reumatoide, asi como la
toma de farmacos como el sirolimus, la nitrofurantoina y
la sulfasalazina. También se ha descrito algiin caso en
nifios, debido a mutaciones del gen que codifica el sur-
factante'.

La edad de presentacion esta entre los 40 y los 60
afios, predominando en hombres con una relacion 2:1,
siendo entre el 60 y el 87% de los pacientes fumadores'?,
aunque, como ya se ha mencionado previamente, la
relacion con el tabaco no estd presente siempre, tal y
como se demuestra en una cohorte de la Clinica Mayo
donde recogen una prevalencia de NID en pacientes no
fumadores del 40%'. A diferencia de la BR-EPID, el
acimulo de macréfagos pigmentados dentro de los espa-
cios alveolares es extenso y homogéneo, estando la ar-
quitectura alveolar conservada acompafiada de una infil-
tracion de células inflamatorias en el intersticio.

En el analisis de sangre periférica puede existir un
aumento del recuento de neutrofilos y eosindfilos y las
pruebas de funcion respiratoria mostraran un patréon de
disfuncion ventilatoria restrictiva con un descenso mar-
cado de la DLCO en el test de difusion. La hipoxemia
aparece en los casos avanzados de la enfermedad y la
radiografia de térax mostrara la presencia de un infiltra-
do reticulonodular de predominio basal.

La TCAR es la prueba de imagen de eleccion, aun-
que los hallazgos radioldgicos no son especificos para el
diagnéstico de la enfermedad. En ella se puede apreciar
la existencia de un infiltrado en vidrio deslustrado difuso
que generalmente es bilateral y simétrico, de predominio
basal, aunque los vértices pulmonares también pueden
presentar afectacion en algunos casos (resultando este
hecho poco frecuente). En estadios avanzados, también
se pueden observar la presencia de quistes y bronquiec-
tasias por traccion, mientras que el patron en “panal de
abejas” caracteristico de la fibrosis pulmonar idiopatica
(FPI) no esta presente en la NID.

El diagnostico de confirmacion de la enfermedad se
realiza mediante biopsia pulmonar quirtrgica debido a la
presencia de NID acompafiando a otras enfermedades
intersticiales difusas, lo que limita la rentabilidad de
muestras de biopsia de pequefio tamafio, como las obte-
nidas mediante biopsia transbronquial. La criobiopsia
puede considerarse como una opcién alternativa a la
biopsia quirargica para la obtencion de muestras de
mayor tamafio mediante un procedimiento minimamente
invasivo'®, El analisis del BAL en la NID muestra un
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incremento inespecifico de los macréfagos alveolares y
su papel en el diagnoéstico de la enfermedad se considera
irrelevante. Se puede observar también un aumento en el
porcentaje de neutréfilos y eosinofilos.

El pronéstico de la enfermedad es favorable, con una
supervivencia estimada a los 10 afios de aproximada-
mente el 70%'. Se han recogido casos con remision
espontanea tras el cese del habito tabaquico. Los corti-
coides sistémicos se consideran la mejor opcion de tra-
tamiento y, junto con el tratamiento inmunosupresor, han
conseguido estabilizar, e incluso mejorar, la enfermedad.
No obstante, aproximadamente el 25% de los casos no
responden a dichos tratamientos y evolucionan a fibro-
sis"”. La progresiéon y empeoramiento de la enfermedad a
pesar del tratamiento farmacoldgico causa hipoxemia,
hipertensién pulmonar y una reduccién grave de la capa-
cidad pulmonar total y del test de difusion de monéxido
de carbono. En estos casos, se debe valorar el trasplante
pulmonar, aunque existen casos que evidencian la reci-
diva de la enfermedad en el pulmoén trasplantado.

Histiocitosis pulmonar de células de Lan-
gerhans, granulomatosis de células de Lan-
gerhans o histiocitosis X:

La histiocitosis de células de Langerhans es un en-
fermedad multisistémica con diversos perfiles clinicos
segun edad de presentacion y grado de extension de la
afectacion. Comprende una forma aguda diseminada,
propia de los lactantes (enfermedad de Letterer-Siwe), el
granuloma eosindfilo multifocal infantil (enfermedad de
Hand-Schiiller-Christian) y la histiocitosis pulmonar de
células de Langerhans (granulomatosis de células de
Langerhans o granuloma eosinofilo), de localizacion
preferentemente pulmonar, como forma tardia del adulto.
Se caracteriza por la proliferacion monoclonal e infiltra-
cién de distintos oOrganos por células de Langerhans
(célula diferenciada de la linea monocito-macrofago).

Asi, con el término histiocitosis de células de Lan-
gerhans pulmonar primaria (que es a la que nos vamos a
referir a continuacion) hacemos referencia a la infiltra-
cién pulmonar por proliferacion monoclonal de células
de Langerhans en adultos'®. En la patogenia de esta en-
fermedad juega un papel fundamental el tabaquismo
(tanto activo como pasivo) como factor predisponerte.
De hecho, el 90% de los pacientes afectos de esta enfer-
medad presentan historia de tabaquismo'’. Por el contra-
110, no parece existir relacion entre el habito tabaquico y
la afectacion extrapulmonar de la granulomatosis de
células de Langerhans.

La enfermedad afecta principalmente a adultos jove-
nes con edad comprendida entre los 20 y los 40 afios, sin
predileccion por sexos. Generalmente se presenta de
forma insidiosa con disnea progresiva y tos no producti-
va de evolucion inferior a 1 afio en el momento del diag-
nostico. Un escaso porcentaje de pacientes pueden pre-
sentar sintomas generales tales como astenia, pérdida de
peso, fiebre o sudoracion nocturna, lo que plantea diag-
nostico diferencial con patologia maligna tumoral'®. El
neumotorax espontaneo puede ocurrir hasta en un tercio
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de los pacientes y puede ser recurrente'”. La hipertension
pulmonar es un hallazgo comtn, pudiendo estar presente
en las formas incipientes de la enfermedad, e incrementa
la morbimortalidad de forma significativa.

Existe una asociacién significativa de esta enferme-
dad con diversas neoplasias como el carcinoma bronco-
génico, el linfoma de Hodgkin, el tumor carcinoide y el
ganglioneuroma mediastinico. Ocasionalmente se aso-
cian lesiones quisticas 6seas en el craneo, huesos largos,
costillas y pelvis, generalmente asintomaticas, y que
pueden preceder o ser la unica afectacion de la histioci-
tosis X. La diabetes insipida aparece hasta en el 15-28%
de los casos.

La radiografia de torax puede mostrar nodulos mal
definidos o infiltrado intersticial reticulonodular asocia-
do a pequefios quistes de predominio apical. En la TCAR
se aprecian con mayor definicion las lesiones nodulares
(que pueden estar cavitadas) junto con quistes de paredes
bien definidas en los estadios avanzados. La alteracion
funcional mas frecuente es el descenso de la DLCO,
observandose un patrén obstructivo en la espirometria
aproximadamente en la mitad de los casos'”.

La biopsia pulmonar abierta es considerada como el
gold standard para llegar al diagndstico de esta entidad.
Sin embargo, la fibrobroncoscopia con realizacion de
BAL y biopsia transbronquial, junto con clinica y radio-
logia compatibles, pudiera ser suficiente. La presencia de
mas de 3-5% de células de Langerhans confirma el diag-
noéstico (tincion positiva para proteina S100 y antigeno
CDI1A, junto con presencia de granulos de Birbeck por
microscopia electronica)®.

El pronostico es variable, pudiendo llegar a desapa-
recer la afectacion, permanecer estable o bien progresar
hacia fibrosis pulmonar. Generalmente los sintomas y la
afectacion radiolégica mejoran con el cese tabaquico,
por lo que el tratamiento debe incluir el abandono del
habito. El empleo de glucocorticoides suele tener un
valor limitado en esta entidad. La radioterapia tan sélo es
eficaz en aquellos casos de afectacion extrapulmonar.
Debera considerarse la posibilidad de trasplante pulmo-
nar en las formas avanzadas de enfermedad (siempre y
cuando no exista contraindicacion para ello), sin descar-
tar la posibilidad de recidiva en el pulmoén trasplantado'.

Combinacion fibrosis pulmonar y enfisema:

La combinacién de fibrosis pulmonar y enfisema
(CFPE), es un sindrome definido recientemente, descrito
por primera vez hace mas de 30 afios por Auerbach et
al*'. Posteriormente Cottin et al. la caracterizaron como
una entidad clinica bien definida al describir en los cor-
tes de TCAR la aparicion simultanea de enfisema centri-
lobulillar en 16bulos superiores y fibrosis pulmonar en
16bulos inferiores. No se dispone de datos sobre su pre-
valencia, pero se estima que se halla entre el 5 y el 10%
de las EPID™.

Los pacientes que la padecen suelen ser fumadores
de mas de 40 afos/paquete y la edad media de presenta-
cién es a los 65 afios. Ademas, la exposicion a agentes
agricolas se ha sefialado como posible agente causal®.
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El sintoma principal es la disnea de esfuerzo. Tam-
bién refieren tos y suelen presentar acropaquias. Entre un
47% y 90% de los pacientes presentan hipertension pul-
monar como comorbilidad secundaria, lo que confiere un
peor prondstico y evolucion a la enfermedad de base.
También se ha sefialado un aumento de la prevalencia de
cancer de pulmén, que probablemente sea secundaria al
habito tabaquico™".

Es caracteristico que en la espirometria estén preser-
vadas la capacidad vital forzada (FVC), el volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (FEV;) y la
capacidad pulmonar total (TLC), a pesar del grado de
disnea que refieren los pacientes, mientras que la DLCO
se encuentra gravemente disminuida. La hipoxemia es un
hallazgo frecuente, siendo moderada en reposo y empeo-
ra de forma caracteristica durante el ejercicio. Se hipote-
tiza que la hiperinsuflacion con aumento de la complian-
ce pulmonar por pérdida de elasticidad en las areas enfi-
sematosas probablemente compense la pérdida de volu-
men debida a la fibrosis y que el sumatorio de ambas
enfermedades podria tener un efecto sinérgico a nivel de
la membrana alveolo-capilar, ocasionando ese descenso
tan intenso de la difusion®.

En la radiografia se observa hiperclaridad en vértices,
compatible con enfisema, y un patron intersticial en
bases sugestivo de fibrosis en lobulos inferiores, siendo
destacable la preservacion de los volimenes pulmonares.
En la TCAR se objetivan los mismos hallazgos, pero con
mayor detalle: enfisema centrilobulillar o paraseptal en
campos superiores y alteraciones propias de las EPID en
inferiores (opacidades reticulares, bronquiectasias por
traccion, vidrio deslustrado y panalizacion). En ocasio-
nes, la delimitacion de ambos patrones no es facil de
precisar. El patrén fibrotico més comin es la neumonia
intersticial usual (NIU), pero no el unico. En ocasiones
puede ser por neumonia intersticial no especifica (NI-
NE), BR-EPID o por NID**. Se pueden apreciar quis-
tes de pared fina, tanto en 16bulos superiores como infe-
riores, con un predominio mayor en las zonas declives'®.

Desde el punto de vista anatomopatologico se obser-
van datos de enfisema junto con hallazgos histologicos
compatibles con NIU o NINE'®.

La supervivencia media es de aproximadamente 6
afios, cerca del doble de tiempo si se compara con FPI,
pero mucho peor si se relaciona con pacientes con enfi-
sema sin fibrosis'’.

Fibrosis pulmonar relacionada con el tabaco
(SRIF -Smoking related intersticial fibrosis-):

Este término se acufid por primera vez por la Dra.
Katzenstein en 2010 para describir una forma de fibrosis
intersticial crénica que es comun en pacientes fumado-
res’'. Hasta este momento se habian usado los términos:
“bronquiolitis respiratoria con fibrosis™*, “bronquiolitis
respiratoria asociada con enfermedad pulmonar intersti-
cial con fibrosis”, “fibrosis con dilatacion de los espacios
aéreos™. Estas entidades son, desde el punto de vista
histolégico, sinénimas y la nomenclatura depende de
preferencias, pero la tendencia general es usar el término
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SRIF para distinguirla de la bronquiolitis respiratoria y,
aunque el término de fibrosis con dilatacion de los espa-
cios alveolares es adecuado, no hace referencia al con-
sumo de tabaco, una asociacion que merece la pena
destacar.

Los pacientes que la padecen suelen ser fumadores
de un promedio de 48 afios/paquete y la edad media de
presentacion es 65 afios (52-77 afios). Aunque algunos
pacientes pueden presentar disnea y tos que podria de-
berse a la enfermedad pulmonar obstructiva cronica
(EPOC), es posible que no ocasione sintomas. Las prue-
bas funcionales de los pocos pacientes recogidos pueden
evidenciar una alteracion obstructiva leve con disminu-
cion de la difusion leve, que también podrian atribuirse a
su EPOC, o no mostrar alteraciones funcionales™.

La TCAR muestra infiltrados micronodulares difusos
con opacidades en vidrio deslustrado. La SRIF muestra
de forma distintiva ausencia de cambios bruscos de una
zona de fibrosis a otra y nunca alcanza el nivel de una
EPID. Aunque la SRIF es morfologicamente diferente,
puede ser dificil diferenciarla de la NIU y de la NINE.
Tanto la SRIF como la NIU tienen distribucién subpleu-
ral, pero la SRIF predomina en lébulos superiores y la
NIU en inferiores, junto con bronquiectasias por traccion
y panalizacion. En la SRIF no se produce distorsion de la
arquitectura pulmonar por cicatrizaciéon o panalizacion.
Diferenciar la NINE de la SRIF es todavia mas dificil, si
cabe. La presencia de areas de fibrosis que no son ni
subpleurales ni peribronquiales debe hacernos sospechar
esta entidad’*™.

Los hallazgos anatomopatologicos consisten en fi-
brosis intersticial hialinizante asociada a enfisema centri-
lobulillar y bronquiolitis respiratoria. Uno de los aspec-
tos mas destacados es la presencia de enfisema. En los
alvéolos, se observan abundantes macrofagos hiperpig-
mentados, indicativos de bronquiolitis respiratoria. La
fibrosis suele ser poco extensa, sin distorsion significati-
va de la arquitectura pulmonar y con afectacion predo-
minante a dos niveles: subpleural e intersticio peribron-
quiolar. En la zona afecta por la fibrosis no suele obser-
varse areas de enfisema. Segun sugiere Katzenstein et
al., algunos casos catalogados como variante de la NID o
neumonia intersticial no clasificables se traten en reali-
dad de SRIF™.

Aunque el conocimiento de la evolucion de los pa-
cientes es limitado y corto, se estima una media de su-
pervivencia de 16 meses y no se observo progresion de
la enfermedad en ningin paciente. El tratamiento de
primera linea es el cese tabaquico y hay estudios en los
que se ha constatado regresion’'~°.

Enfermedades que se consideran desencade-
nadas o agravadas por el tabaquismo16

Neumonia eosindfila aguda. Entidad rara caracterizada
por la presencia de insuficiencia respiratoria aguda junto
con aparicion de infiltrados pulmonares difusos y pre-
sencia de eosinofilia (mayor del 20-25%) en el BAL. Se
ha relacionado con diversas exposiciones ambientales,
entre ellas el tabaquismo.
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Sindromes de hemorragia alveolar. Cursan generalmente
con disnea progresiva y expectoracion hemoptoica. Tan-
to en el sindrome de Goodposture como en capilaritis
secundarias a infecciones, farmacos y drogas, se consi-
dera que la exposicion a determinados antigenos (como
el humo del tabaco) puede provocar dafio a nivel de la
vasculatura pulmonar y predisponer a la aparicion de
capilaritis y hemorragia alveolar difusa. Se han descrito
recidivas al volver a fumar.

Fibrosis pulmonar idiopatica (FPI). Se trata de la EPID
mas frecuente y grave, caracterizada por un patréon NIU
en la TCAR de térax. Son muchos los estudios que apo-
yan la hipotesis de que el habito tabaquico es un poten-
cial factor de riesgo para el desarrollo de esta entidad.

EPID asociada a artritis reumatoide. Los factores de
riesgo para presentar esta entidad son la edad, sexo y el
habito tabaquico.

Conclusion:

En los ultimos afios se ha centrado la atencion en el
papel del tabaquismo en el desarrollo de las EPID, pero
actualmente no estd clara la relacion patogénica entre
ambas. Se cree que el tabaco podria actuar sobre indivi-
duos genéticamente predispuestos para desarrollar una
respuesta EPID inflamatoria o fibrética. La BR-EPID,
NID y la histiocitosis pulmonar de células de Langerhans
actualmente se consideran etiolégicamente relacionadas
con el tabaquismo.

Es primordial garantizar un abordaje completo del
tabaquismo (cese del habito y prevencion del tabaquis-
mo) en estos pacientes, ya que de esta forma podemos
evitar la progresion de la enfermedad y, en algunos ca-
sos, se puede llegar a conseguir la regresion'.
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