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OBJETIVOS DE APRENDIZA)E

Definir qué es la hiperplasia difusa idiopatica de células neuroendocrinas del pulmoén
(DIPNECH)

Describir las caracteristicas clinico-radiologico-patoldgicos tipicos de esta entidad, haciendo
énfasis en los hallazgos tomograficos que el radiélogo debe conocer.




INTRODUCCION

e DIPNECH es una entidad rara con -caracteristicas clinicas, radiologicas vy
patologicas propias, que pueden coexistir con otras patologias de este espectro:
tumores carcinoides tipicos o tumorlets.

e Hiperplasia generalizada de células neuroendocrinas del epitelio bronquial.
e Enfermedad preneoplasica predisponente a desarrollar tumores carcinoides.

e NO esta asociado a fumadores ni a inhalacion de otros carcindgenos.




CARACTERISTICAS DISTINTIVAS

CLINICA IMAGENES

70% asintomaticos

Multiples noédulos pulmonares

- Sintomas inespecificos: N
Disnea progresiva , :
% prog Patron en mosaico
0S

Patron funcional
obstructivo o mixto

PATOLOGIA

Proliferacion de células
neuroendocrinas de
conformacion lineal.
Lesiones carcinoides
tipicas y atipicas.

Fundamental el trabajo multidisciplinario para un correcto abordaje ante casos sospechosos




CARACTERISTICAS CLINICAS

e Quinta o sexta década de vida, mujeres > hombres.
e Asintomaticos (80%).
e Sintomas inespecificos:

o disnea progresiva

o tos productiva

o episodios recurrentes de neumonias

o Patron funcional obstructivo o mixto.

e Diagnostico tardio o erroneo de asma o bronquitis/bronquiolitis crénica.

e (Generalmente afecta poblacion NO FUMADORA.




ESTUDIOS FUNCIONALES RESPIRATORIOS

Prueba de funcién pulmonar

Espirometria

e Patron ventilatorio obstructivo o mixto.

e Patron normal o completamente restrictivo es poco
comun.

e Deterioro rapido de una obstruccion, generalmente debido
a bronquiolitis constrictiva.

e A mayor aumento de tamafo y numero de los nodulos,
menor valor de FEV1 y capacidad vital forzada.

FVC: capacidad vital forzada. CPT: Capacidad pulmonar total. FEV1:volumen espiratorio forzado del primer segundo. DLco:capacidad de difusion de
monoxido de carbono




HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS

TC

PET/TC

—)

—)

/TCAR DE TORAX SIN CONTRASTE: GOLD STANDARD\

Patron en mosaico (areas de atrapamiento aéreo)
Multiples nédulos pulmonares de pequefo tamano
Engrosamiento de la pared bronquial

Patron obstructivo

TC en espiracidon permite certificar atrapamiento aéreo

D (eeens

/
Utl en la evaluacién y estadificaciéon de tumores\
carcinoides asociados.

Carcinoides tipicos tiene baja actividad metabdlica en
PET-FDG

PET con galio-68 es el método de eleccion para

evaluacion de tumores carcinoides debido a su afinidad
por los receptores de somatostatina. /




MULTIPLES NODULOS PULMONARES




PATRON EN MOSAICO Y ATRAPAMIENTO AEREO

INSPIRACION ESPIRACION

La morfologia de la traquea permite
certificar el grado de inspiracion.

INSPIRACION ESPIRACION

Areas de menor atenuacion en inspiracién (patrén en mosaico) que persisten hipodensas en espiracion,
confirmando el atrapamiento aéreo.




CASOS

Paciente femenina de 49 afos en estudio por tos subaguda.

TC de torax:
- Nodulo sdlido de 8 mm en Iébulo superior derecho, redondeado y peribronquial.

- Patron en mosaico dado por areas de menos atenuacion y disminucion del calibre vascular sugestivas de atrapamiento
aereo.

- Mdltiples nodulillos bilaterales menores a 5 mm.
Reseccion quirurgica de la lesion superior derecha con diagnostico de tumor carcinoide tipico y dos tumorlets.

[ Sospechar DIPNECH cuando se combinen nédulos pulmonares pequenos bilaterales con patréon en mosaico. }




CASOS

Paciente femenina de 80 afios en seguimiento por nddulos pulmonares.

TC de torax con contraste:

-Nédulo sélido de 13 mm en lébulo superior derecho, redondeado y adyacente al bronquio. Realce hipervascular
postcontraste de hasta 100 UH (Figura B).

-Reconstruccion coronal: . Otros nodulillos menores a
5 mm bilaterales (no mostrados). Presentaban muy lento crecimiento respecto a estudio de 3 afios antes (no mostrado).

-PET- TC con Galio: actividad moderada del radiotrazador en el nédulo de mayor tamaino del I6bulo superior derecho
Compatibles con tumores carcinoides tipicos multiples. Multiples nodulillos bilaterales asociados + patron respiratorio
obstructivo en estudio funcionales: Diagndstico de DIPNECH.



CASO

Paciente femenina de 65 afos, con antecedente de EPOC. Asintomatica. Se realiza TC de térax de seguimiento.

Multiples nodulillos Atrapamiento aéreo

Alta sospecha en pacientes mujeres, de mediana edad (55-73 afos), no tabaquistas con antecedentes de
enfermedades obstructiva / asma en contexto de TC con nodulillos pulmonares y atrapamiento aéreo.




CASO

Paciente de 70 afos, por presencia de sibilancias solicitan TC de térax, donde se observaron nodulos

pulmonares.

A‘
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2013

Dos nodulos redondeados en [obulo
medio, el mayor tamafno a nivel perihiliar
y de contornos lobulados, con una
medida de 17 mm en 2013.

TC de control en 2016: aumento de
tamano de ambos noédulos, el mayor
tamano presentdé una medida de 19 mm
(previa 17 mm).

En 2017 se realiza PET FDG: EIl nddulo
de mayor tamafo tiene moderada
actividad, mientras el menor no tiene
actividad significativa.

Noédulos redondeados peribronquiales
con crecimiento lento. Tratamiento

quiruargico. ﬁ

TUMORES CARCINOIDES TiPICOS



TUMORLETS

e Neoplasias neuroendocrinas benignas
e Menores de 5 mm
e Suelen ser hallazgos incidentales en estudios
e Pueden estar asociadas con sindromes neuroendocrinos
™ 4
ign
il . =

Mismo paciente que diapositiva anterior. Hallazgos asociados a los 2 tumores carcinoides ya mostrados. Se
menciona nodulillo pulmonar atribuibles a tumorlet de 3.8 mm en segmento superior de la lingula.




TUMORES CARCINOIDES

e Neoplasias neuroendocrinas de crecimiento
lento y baja malignidad.

e Origen: células neuroendocrinas del tracto
respiratorio.

e Presentan realce hipervascular.
e Nodulo o masa solitaria con bordes lobulados.

e 60% aparecen en pulmon derecho.

e Mayores de 5 mm.
e Dos tipos:

uls - Tipicos: menos agresivo y mejor pronostico.
- Atipicos: mas agresivo y mayor tendencia a la
diseminacion.




TUMORES CARCINOIDES

Carcinoide: nsdulo peribronquial redondeado con crecimiento lento

- Morfologia nodular con contornos definidos
, i - Realce homogéneo y en algunos casos
*; - hipervasculares.
2 \ - Mayores de 5 mm
") < - Pueden ser endobronquiales
4
T

AL 16.20 nfy.
XQ 9 - Calcificaciones periféricas o internas.
- Crecimiento lento

- Diagnéstico diferencial con Hamartoma

5 afios antes

- Nodulos con bordes redondeados

- Contenido graso (caracteristico). Figura A

- Calcificaciones con patron en palomita de
maiz. Figura B

- Estables o con lento crecimiento.

- Casos sin contenido graso ni
calcificaciones tipicas el diagnostico
diferencial puede hacerse con puncidon o
PET Galio.




HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS

A) Tincion con Hematoxiina 'y Eosina.  B) Magnificacion de la imagen A que muestra  C)Inmunotinciones con cromogranina
Proliferaciones de células neuroendocrinas en proliferaciones de células neuroendocrinas en  destacando las células neuroendocrinas (flecha

lumen bronquiolar, DIPNECH (flecha naranja). lumen bronquiolar. naranja) y el tumor carcinoide tipico (flecha
Carcinoide tipico: poblacion celular homogénea verde) de la imagen A.

con citoplasma eosinofilico y cromatina nuclear
finamente granular (flecha verde).

/ HALLAZGOS TiPICOS: \

e Proliferacién neuroendocrina en vias
respiratorias distales.

e Lesiones carcinoides tipicas y atipicas,
delimitadas con areas de necrosis y/o
atipia celular

e Infiltracidon de paredes bronquiales que

K puede llevar a obstruccién bronquial. /

D) Tincibn con Hematoxilina y Eosina.
Proliferaciones celulares de aspecto nodular,
con una morfologia similar a la del tumor
carcinoide y un tamano menor a 5 mm.




COMPLICACIONES

e Riesgo aumentado de desarrollar tumores carcinoides pulmonares a lo largo del tiempo.

e Sintomas respiratorios cronicos por afectacion del parénquima pulmonar/disfuncion
pulmonar.

e Si se detectan a tiempo, tienen buen prondstico.

DIPNECH suele tener un prondstico favorable, la vigilancia continua es esencial para

detectar posibles complicaciones, como la evolucion a tumores malignos y para manejar los
sintomas respiratorios asociados.

TRATAMIENTO

e Generalmente conservador.

e Seguimiento imagenoldgico de las lesiones y estudios funcionales.

e Cirugia ante la sospecha de tumores carcinoides (riesgo de diseminacion es bajo)

e En pacientes sintomaticos o con deterioro de la funcidn respiratoria: corticoides,

interferon-a o0 agentes quimioterapicos.



CONCLUSIONES

El radidlogo cumple un rol fundamental en el diagnéstico de DIPNECH, siendo crucial el
reconocimiento de los hallazgos tomograficos tipicos de esta entidad.

Se destaca la importancia del seguimiento radiolégico de los nédulos pulmonares mediante
TC.
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