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Objetivos de aprendizaje

1. Definir qué es un quiste y como diferenciarlo de otros hallazgos radiolégicos

similares

2. Reconocer las claves clinico-radioldgicas de las diferentes enfermedades

quisticas pulmonares difusas

3. Establecer un algoritmo para lograr un adecuado diagnéstico de éstas

entidades

Sequir el signo de exclamacidn para ver los

conceptas mas importantes



Generalidades Un quiste coma hallazgo incidental no indica la
. presencia de una patologia

Quiste < Lesiones de tamafio variable, con contenido aéreo, de paredes finas (< 2 mm) y bordes delimitados.

Identificar un quiste y diferenciarlo de otras entidades es el primer paso para realizar un diagnostico adecuado

Neumatocele -Espacio irregular lleno de aire, de pared fina

-Secundario a neumonfa o trauma

-Transitorio o solitario O V) Bronauiectasia
Enfisema -Centrolobulillar: no presenta pared, vaso central

-Paraseptal: distribucion subpleural

Bleb/Bulla Espacio aéreo bien delimitado, de pared fina y acompafiada de enfisema
en pulmon adyacente

Cavidad
Cavitacidén Espacio lleno de aire de paredes gruesas (>4 mm) e irregulares, que

pueden contener nivel liquido. Generalmente asociado a nédulos, masa o
consolidaciones

Neumatocele
Bronquiectasias Generalmente se acompanan de engrosamiento de la pared, Siguen el
trayecto del arbol bronquial e
Enfisema
Panalizacidon Lesiones quisticas agrupadas de tamano entre 3-10 mm, de distribucion

subpleural. Asocian signos de fibrosis, incluyendo bronquiectasias por
traccion, reticulaciones y pérdida de volumen




Diagndsticos diferenciales
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Enfisema Bleb/Bulla

e

Quistes

Cavitacion Bronquiectasias Panalizacion



Clasificacion

Enfermedades Incluyen un grupo heterogéneo de enfermedades poco frecuentes caracterizadas
Quisticas Difusas por presentar quistes pulmonares (> 5 quistes)
Enfermedad Morfologia Distribucion Hallazgos asociados
Linfangioleiomiomatosis Redondeados Difusa Neumotdrax, angiomiolipomas renales
(LAM)
Mas
frecuentes T "
Histiocitosis pulmonar Predominio superior ) '
de células de Irregulares, forma Respeto de dngulos Noédulos pulmonares +/- cavitados.

bizarra costofrénicos Tabaquismo

Langerhans (PLCH)

Paramediastinales y

perivenulares Neumotorax, tumores renales y lesiones

Sindrome de Birt Hogg Ovalados, lenticulares

Dubé (BHD) cutaneas
Neumonia intersticial Difusa Vidrio esmerilado y engrosamiento septal.
Redondeados Perivascular o subpleural : LR
linfoidea (LlP) Sjogren- HIV- IDCV
-Infeccién por pneumocystis jirovecii
Menos -Neumonia intersticial descamativa (DIP)

frecuentes |-Amiloidosis
-Enfermedad por depdsito de cadenas livianas (LCDD)
-Metastasis




LAM ale
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-Enfermedad multisistémica .o : 1 ..' ..
-Proliferacion de células anormales similares al musculo liso ° L. 509,
- Infiltracion del parénquima pulmonar, via aérea, linfaticos, y — ®,® > . -.' e Esporddico (S-LAM) F 100% en edad fértil
vasos * ° o o e Asociado a esclerosis tuberosa (TSC-LAM)

de la totalidad de los mismos, se encuentra
el LAM en 30% de mujeres y 10% hombres

Quistes de diferentes tamanos,
uniformes y de distribucion difusa
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i Hallazgos tordcicos asociados:

' Neumotorax, quilotérax, engrosamiento
i de septos interlobulillares
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Hallazgos extra tordcicos:
Angiomiolipomas;, linfangiomas

El diagnédstico de LAM en muchos casos
ocurre tras un episodio de neumotorax,

Paciente femenina de 37 afios con Paciente femenina de 34 afos con multiples =
presencia de multiples imagenes quisticas imagenes quisticas bilaterales, de distribucion los cuales suelen ser recidivantes
de distribucion difusa bilaterales (flechas difusa, con presencia de neumotdérax

blancas en A). La distribucién es difusa, derecho moderado (cabeza de flecha en B)

incluyendo los senos costofrenicos.



LAM

Hallazgos asociados en paciente con TSC-LAM

Micronddulos que representan hiperplasia micronodular neumocitaria multifocal (HMNM)
Angiomiolipomas (AML) renales, cancer renal

Mas de 4 lesiones Oseas esclerdticas

Rabdomiomas cardiacos

Sistema Nervioso: tubers corticales, nédulos subependimarios, Astrocitoma subependimario de células gigantes

o

Paciente femenina de 35 afnos con dolor abdominal agudo. (A). TC de térax muestra numerosas imagenes quisticas de
distribucioén aleatoria bilateral (flechas blancas). (B). TC de abdomen con contraste en corte coronal muestra multiples AML
renales bilaterales (cabezas de flechas), con un hematoma (flecha curva) como signo de complicacién. (C) La ventana ésea
evidencia multiples lesiones focales esclerdticas en columna dorsolumbar (flechas negras)



PLCH

A f“':’:,,
- Hiperplasia no clonal de células de Langerhans ,'f;:'., .':,'f'; 3
- Asociada al tabaquismo (en raras ocasiones puede ser IRAA SRR A
sistémica) '..0:':'-' T
- Afecta adultos jovenes fumadores (M=F). XX YW

- Buena evolucion con cese tabaquico, aunque algunos casos
progresan a un patron fibrotico.

e Estadio inicial:

Nodulos menores a1cm de
mdrgenes irregulares, algunos de
ellos cavitados.

e Estadio avanzado:

Nodulos + quistes de paredes finas
o gruesas que confluyen y tienen
forma irregular o bizarra.
Predominio superior con respeto
subpleural y de dngulos
costofrénicos.

Puede progresar a fibrosis (patron
fibro-quistico).

Otros hallazgos: Neumotodrax
espontdneo e Hipertensién
pulmonar.

Mujer adulta fumadora en estudio por tos aguda. A. TC de térax muestra multiples nédulos sélidos
irregulares (flechas negras), nédulos cavitados (flechas blancas en A) y aislados quistes irregulares (punta de
flechas en A y B) con predominio en sectores superiores. B. TC de seguimiento a los 2 aflos después de dejar
e G EEELLLEEE L L Lttt de fumar muestra resolucién casi completa de los nédulos pulmonares con persistencia de los aislados quistes
(puntas de flecha) y enfisema centrilobular asociado.



' El compromiso inflamatorio puede regresar post-tratamiento

i En algunos casos hay progresion a un patron fibro-quistico con
1 deterioro severo de la funcién pulmonar

. Los quistes persisten. |
1

Curso progresivo de la LHC

Noédulos y nédulos . . Quistes y
cavitados Fibrosis fibrosis
REVERSIBLE Inflamacion IRREVERSIBLE

(evitar progresion)



Los patrones fibroquisticos avanzados se asocian a insuficiencia pulmonar severa, en algunos casos con requerimiento
trasplante pulmonar
Pueden asociar hipertension pulmonar (peor prondstico)

Para evaluar la progresiéon del componente fibrético es importante comparar con los estudios previos
En estadios avanzados el diagndstico imagenolégico es mds complejo
El predominio superior y el antecedente tabdquico orientan el diagndstico

Paciente mujer de 41 afios con diagnéstico de PLCH avanzado. Tomografia de torax sin contraste en plano axial (A) y coronal (B) muestran un
compromiso pulmonar extenso con multiples quistes irrequlares y pérdida de la arquitectura pulmonar normal (flechas blancas). Respeto de los senos
costofrenicos.

Paciente varén de 38 afios en seguimiento por PLCH. Tomografia de torax sin contraste plano axial (C) y coronal (D) que evidencia multiples
imdgenes quisticas bilaterales y coalescentes con rasgos fibroticos asociados (flechas negras). Distribucion difusa.



BHD

-Trastorno autosomico dominante ligado al gen de la
foliculina (FLCN)

- 4° 0 5° década de vida, sin predileccion de género -

-Seguimiento y asesoramiento genético familiar por mayor ‘

riesgo de neumotorax recurrente y cancer renal \ ‘

e Ubicacion
paramediastinica y en
I6bulos inferiores

e [entiformes

e >20mMm

e Rodean venas pulmonares
inferiores (“air cuff sign”)

e Presentacion inicial con
neumotdrax, que pueden
ser recurrentes

e Asocian lesiones cutdneas
encaray tronco
(fibrofoliculomas)

e Oncocitomas y tumores
cromofobos renales

Paciente varéon de 40 afos que consulta por tos con expectoracién hemoptoica. Tomografia de térax sin

contraste en plano sagital (A) y axial (B) gue muestran imdgenes quisticas lentiformes de ubicacion
paramediastinica. Se observa intima relacion entre un quiste y un ramo periférico de la vena pulmonar
superior izquierda, correspondiente al “air cuff sign” (flecha curva en B)

Paciente varén de 23 anos previamente sano, con disnea de 4 hs de evolucién. Tomografia de térax sin
contraste plano coronal (C) que muestra la presencia de extenso neumotdrax con presencia de multiples
quistes de distribucion difusa. Neumotdrax como presentacion inicial de enfermedad.

Ambos pacientes presentaban lesiones cutdneas, con biopsia correspondiente a fibrofoliculomas



LIP

- Proliferacion intersticial difusa de linfocitos y células °
plasmaticas o N\
- Asociado a enfermedades autoinmunes, principalmente el ° 4 NN

sindrome de Sjogren y estados de inmunodeficiencia como el
VIH y la inmunodeficiencia comun variable

- Puede superponerse con la bronquiolitis folicular, con

hallazgos similares

1
Quistes de diferente formay
distribucion difusa o con i
predominio de I6bulos inferiores.
Localizacion perivascular es :
frecuente, con vasos adyacentes a la
pared del quiste i
1
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Hallazgos asociados:
Vidrio esmerilado y nédulos
centrolobulillares mal definidos

El vidrio esmerilado puede resolver, con

los quistes pulmonares como unico
Mujer de 57 ainos con diagnéstico de Sjogren. TC de térax en corte axial (A) y coronal (B) hallazgo residual

donde se observan quistes bilaterales (flechas en Ay B) a predominio de Iébulos inferiores,

uno de localizacién perivascular (flecha curva en A). La aparicién de quistes en pacientes con

enfermedad de Sjogren es altamente vinculable a neumonia intersticial linfoidea




P. JIROVECII Inmunosupresidn + vidrio esmerilado bilateral

- Infeccion fungica que afecta especificamente a pacientes inmunocomprometidos - qU’Stes pulmonares
- Clinica aguda/subaguda con hipoxemia

1
i Opacidades en vidrio esmerilado bilaterales de distribucién perihiliar, difusa o con predominio en zonas medias. Mayormente con

' respecto subpleural.

. Quistes asociados que suelen ser bilaterales y con predominio superior. Aumento del riesgo de neumotdrax. Pueden confundirse con
i neumatoceles.

' Los hallazgos no son especificos, se requieren métodos adicionales como esputo o lavado broncoalveolar (BAL).

Hombre de 67 afios en tratamiento quimioterapico por carcinoma urotelial de vejiga avanzado consulta por tos, disnea y
equivalentes febriles de varias semanas de evolucién. Tomografia de térax en plano axial (A'y B) muestra tenues opacidades
difusas en vidrio esmerilado bilaterales (flechas blancas), aisladas imagenes quisticas (chevron en A) y neumatoceles (flecha
curva en B). El diagnéstico definitivo por BAL fue correspondiente a infeccién por Pneumocystis Jiroveci.



LAM
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.. . Lesiones cutdneas + Tabaquistas con nédulos + Sjégren + quistes
Mujer joven + quistes 3 5 g g
5 - quistes pulmones quistes irregulares y pulmonares + vidrio
difusos + neumotorax

lenticulares + tumor renal. predominio superior. esmerilado



DIP Vidrio esmerilado bilateral y difuso con predominio

en [dbulos inferiores + antecedente de tabaquismo

-Relleno alveolar difuso por macrofacos pigmentados
-Adultos entre 40-60 afos. Predominancia masculina 2:1
-Asociado a Tabaquismo. 90% fumadores. Resto idiopatico.

Vidrio esmerilado a predominio basal y subpleural .
Quistes pequenos, redondos en areas de vidrio esmerilado !

Hombre de 37 aios tabaquista. TC de térax muestra aislados pequefios quistes en ambos lébulos (flechas en A), asociado a opacidades en vidrio
esmerilado de distribucion periférica con predominio de I6bulos inferiores (chevrones en B).

Anatomia Patolégica: neumonia intersticial descamativa

Hombre de 54 afios con antecedentes de tabaquismo. Tomografia de térax sin contraste (C) con presencia de aislados quistes bilaterales de
distribucion difusa (flechas blancas) asociadas a areas de vidrio esmerilado (chevrones en B) en relacion a neumonia intersticial descamativa



AMILOIDOSIS

-Deposicion extracelular de proteinas plasmaticas.
-Primaria o secundaria

-Forma nodular o difusa

-6ta década. M=F

-Asociado a Sjogren y enfermedades linfoproliferativas

Quistes redondeados y nédulos sélidos de distribucion aleatoria
Nédulos cavitarios o calcificados

| .

Mujer de 78 afios en seguimiento por Sindrome de Sjogren. TC de térax sin contraste en donde se evidencian quistes de paredes finas de
distribucion periférica (flecha en A) y peribroncovascular (chevron en A), asociado algunos nédulos sélidos (flecha curva en B) y algunos
quistes con calcificaciones en su interior, mejor visualizados en ventana dsea (flecha curva en C). Hallazgos vinculables a amiloidosis
pulmonar secundaria.



ENF POR DEPOSITO DE
CADENAS LIVIANAS

- Deposito de inmunoglobulinas monoclonales

- Se asocia a mieloma multiple, macrogammaglobulinemia y sindrome de Sjogren (menos frecuente)
- Compromiso multisistémico con afectacion renal frecuente

- Afectacion pulmonar suele ser asintomatica

- Puede progresar y llevar a insuficiencia respiratoria

1

Quistes redondeados de

i distribucion difusa o en I6bulos
! inferiores.

Una caracteristica sugestiva es la
' presencia de un vaso que atraviesa o
i contacta el quiste

1
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Hallazgos asociados: \Vidrio
esmerilado, nddulos o consolidacion

Mujer de 52 afios en seguimiento por gammapatia monoclonal inmunoglobulina A lambda. TC de
térax en cortes axial (A 'y B) donde se observan aisladas imagenes quisticas (flechas blancas), dos de
ellas con presencia de un vaso sanguineo atravesando el quiste (chevrones)

La presentacion imagenolégica suele ser similar a la Amiloidosis siendo el diagnéstico
mayormente por anatomia patolégica (Rojo congo negativo)



METASTASIS ' Paciente oncoldgico con aparicidn reciente de

-Presentacion no habitual

-Mas frecuente en carcinomas de células escamosas, especialmente de cabeza
y cuello; adenocarcinomas extrapulmonares, generalmente gastrointestinales,
genitourinarios o0 angiosarcomas.

— -

Mujer de 55 afios en seguimiento oncolégico por adenocarcinoma de endometrio. Tomografia de
térax en plano axial (A-B) con multiples lesiones quisticas de contornos irregulares (flechas blancas)
asociadas noédulos sélidos (chevrones en A). El examen anatomopatolégico fue compatible con lesiones
secundarias.

Otro paciente de 50 afios mujer con antecedente de sarcoma pleomérfico esternal. Tomografia de
térax sin contraste (C) con presencia de una imagen quistica (flecha blanca) en I6bulo superior derecho de
reciente aparicion, que no se encontraba presente en los estudios previos. Se realizd posterior biopsia, con
resultado compatible con secundarismo de enfermedad de base

lesiones focales quisticas +/- nddulos sdlidos

_______________________________________

Quistes con caracteristicas
variables, de paredes finas o
gruesas

Una caracteristica distintiva es la
presencia de un vaso que
atraviesa o contacta el quiste

Hallazgos asociados: E|
neumotorax es una complicacion
comun debido a la ruptura de
quistes subpleurales



Algoritmo diagndstico

Presencia de un quiste pulmonar

NO
Solitario/localizado o miiltiple/difuso 'Ca;llitaCién
-Bulla
-Neumatocele
l -Enfisema
-Panal de abeja
Solitario/localizado Multiple/difuso -Bronquiectasia
-Quiste incidental NO -LINFANGIOLEIOMIOMATOSIS
-Enfermedad quistica Presentan otro hallazgo - -BIRT HOGG DUBE
congénita radiologico asociado? -NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOIDEA
Tipo de hallazgo
-AMILOIDOSIS -AMILOIDOSIS
-METASTASIS -— Nodulos Vidrio esmerilado — -NEUMONiA INTERSTICIAL LINFOIDEA

-HISTIOCITOSIS -NEUMONIA INTERSTICIAL DESCAMATIVA



Conclusiones

1. El cuadro clinico y los hallazgos asociados a los quistes es crucial para arribar

a un diagnéstico adecuado

2. En estadios avanzados resulta dificil diferenciarlas entre si dado el

compromiso extenso presente en el parénquima pulmonar

3. Reconocer las diferentes enfermedades pulmonares quisticas difusas es

fundamental para el manejo terapéutico de las mismas



