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Nueva clasificación de las 
neumonías intersticiales idiopáticas

RESUMEN

Las neumopatías intersticiales idiopáticas (NII), son las enfermedades pulmonares intersticiales más frecuentes. En 2002, 
un panel de expertos de la European Respiratory Society y la American Respiratory Society elaboró un documento de 
consenso en el que se clasificaban y definían por primera vez las neumopatías intersticiales idiopáticas. En 2013 se publicó 
una puesta al día del consenso de 2002 en el que se introdujeron novedades en el conocimiento de las NII y nuevas entida-
des clínicas no contempladas en la clasificación de 2002. Aunque la mayoría de entidades clínicas permanece en la nueva 
clasificación, se han introducido importantes cambios, con nuevas entidades clínico-patológicas hasta ahora poco definidas. 
En este artículo, se revisan las novedades en la clasificación de las NII y se resumen los puntos principales de las entidades 
clínico-patológicas.

Palabras Clave: Enfermedades pulmonares intersticiales difusas, Neumonías intersticiales idiopáticas, Fibrosis pulmonar 
idiopática.

Enfermedades pulmonares 
intersticiales difusas
Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas 

(EPID) constituyen un grupo de entidades clínicas radio-

lógicas y funcionales respiratorias similares, en las que las 

principales alteraciones anatomo-patológicas afectan las 

estructuras alveolo-intersticiales, aunque en algunas oca-

siones también afectan las pequeñas vías respiratorias, así 

como los vasos pulmonares. Se dividen en tres grupos: a) 

neumonías intersticiales idiopáticas, que son las frecuentes; 

b) de causa conocida o asociada, en el que se incluyen en-

tre otras las enfermedades del colágeno, las producidas por 

fármacos, las neumoconiosis y las neumonitis por hipersen-

sibilidad; c) primarias o asociadas a otros procesos no bien 

definidos, constituyen un conjunto de entidades idiopáticas 

pero con clínica e histología bien definidas1.
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Neumonías intersticiales 
idiopáticas (NII)
En 2002, un panel de expertos de la European Respira-

tory Society y la American Respiratory Society elaboró un 

consenso en el que se clasificaban y definían por primera 

vez las NII. Se definieron los criterios diagnósticos y las ca-

racterísticas clínicas de siete entidades clínico-patológicas2 

(tabla I). En 2013 se publicó una puesta al día del consen-

so de 2002, en el que se introdujeron las novedades en el 

conocimiento de las NII y las nuevas entidades clínicas no 

contempladas en la clasificación de 20023 (tabla II). Aun-

que la mayoría de entidades clínicas permanece en la nueva 

clasificación, se han introducido importantes cambios: a) 

se ha eliminado el término de alveolitis fibrosante cripto-

génica en la definición de la fibrosis pulmonar idiopática 

(FPI) ; b) la neumonía intersticial no especifica (NINE) 

idiopática se acepta como entidad clínica bien definida, con 

supresión del término “provisional”; c) las principales NII 

se distinguen de las NII raras y de las NII no clasifica-

bles; d) los cuadros histológicos de neumonía organizativa 

aguda fibrinosa y neumonía intersticial con distribución 

bronquiolocéntrica son nuevas entidades reconocidas; e) 

las principales NII se han agrupado en 1) enfermedades 

crónicas fibrosantes (FPI, NINE); 2) enfermedades rela-

cionadas con el tabaco (bronquiolitis respiratoria asociada 

a enfermedad pulmonar intersticial, neumonía intersticial 

descamativa; 3) NII agudas/ subagudas, neumonía organi-

zada criptogénica, neumonía intersticial aguda. En el apar-

tado de NII raras se han incluido la neumonía intersticial 

linfoidea idiopática y la fibro-elastosis pleuro-parenquima-

tosa idiopática (tabla III).

El diagnóstico de las NII plantea dificultades, ya que las 

características clínicas, funcionales respiratorias y radio-

lógicas pueden ser similares. Además, los hallazgos anato-

Tabla I: Clasificación de las neumonías intersticiales idiopáticas (Consenso 2002).

Entidad clínica

Fibrosis pulmonar idiopática

Neumonía intersticial no específica

Neumonía organizativa

Bronquiolitis respiratoria asociada a EPI

Neumonía intersticial aguda

Neumonía intersticial linfoidea

Neumonía intersticial descamativa

Cuadro histológico

Neumonía intersticial usual

Neumonía intersticial no específica

Neumonía organizativa

Bronquiolitis respiratoria asociada a EPI

Daño alveolar difuso

Neumonía intersticial linfoidea

Neumonía intersticial descamativa 

Abreviaturas: EPI, enfermedad pulmonar intersticial

 Tabla II: Clasificación de las neumonías 

intersticiales idiopáticas. Consenso 2013.

Principales neumonías intersticiales idiopáticas

Fibrosis pulmonar idiopática

Neumonía intersticial no específica idiopática

Bronquiolitis respiratoria asociada a EPI

Neumonía intersticial descamativa

Neumonía organizativa criptogénica

Neumonía intersticial aguda

Neumonías intersticiales idiopáticas raras

Neumonía intersticial linfoidea idiopática

Fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopática

Neumonías intersticiales idiopáticas no clasificables

Abreviatura: EPI, enfermedad pulmonar intersticial
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mo-patológicos son, en ocasiones, difíciles de atribuir a una 

entidad clínica determinada. Es por ello, que el diagnóstico 

es un proceso dinámico en el que debe intervenir un equipo 

multidisciplinar, compuesto por neumólogos, radiólogos y 

anatomopatólogos. 

Características 
clinico-patológicas de las nii.
NII fibrosantes crónicas
Fibrosis pulmonar idiopática

En 2011 se publicó un consenso sobre la FPI. Se diseñó 

un nuevo algoritmo diagnóstico para correlacionar los ha-

llazgos anatomo-patológicos y radiológicos en pacientes 

con sospecha diagnóstica de FPI4. En este algoritmo se 

incluyeron criterios para la identificación del patrón carac-

terístico de la entidad, la neumonía intersticial usual, que 

en la TCAR son tres: patrón típico de NIU, posible NIU y 

NIU no consistente y cuatro niveles para el diagnóstico pa-

tológico (NIU típica, probable, posible y no consistente). De 

acuerdo con estos criterios, el diagnóstico de FPI requiere: 

a) exclusión de causas conocidas de enfermedad pulmonar 

intersticial difusa; b) presencia del patrón típico de NIU 

en la TCAR en pacientes sin biopsia pulmonar quirúrgica; 

c) presencia del patrón NIU posible o inconsistente en la 

TCAR y biopsia pulmonar quirúrgica4,5.

Neumonía intersticial no específica idiopática

Los criterios diagnósticos de la NINE están recogidos en 

un consenso reciente de la ATS6. De acuerdo con los cono-

cimientos actuales, la NINE es aceptada como una entidad 

clínica bien diferenciada, y se ha suprimido el término “pro-

visional”. Aparte de la idiopática, la NINE puede asociarse 

con enfermedades del colágeno, neumonitis por hipersensi-

bilidad, toxicidad por fármacos y fibrosis pulmonar familiar. 

Los principales hallazgos en la TCAR son las imágenes en 

vidrio deslustrado bilaterales, opacidades reticulares con 

bronquiectasias de tracción y bronquiolectasias de predo-

minio basal. Las imágenes en panal suelen estar ausentes 

en el momento del diagnóstico, pero pueden aparecer du-

rante la evolución. Las características histológicas incluyen 

diversos grados de inflamación y fibrosis. La mayoría de 

casos de NINE tienen un cuadro fibrótico predominante. 

La forma celular es rara7-9.

NII relacionadas con el tabaco
Bronquiolitis respiratoria asociada a enferme-
dad pulmonar intersticial difusa

La bronquiolitis respiratoria está presente en la mayoría de 

fumadores y en algunos casos las lesiones pulmonares son 

más difusas y producen una enfermedad pulmonar intersti-

cial difusa. Los hallazgos de la TCAR consisten en opacida-

des en vidrio deslustrado y nódulos centrilobulillares. En la 

Tabla III: OMS. Plan de Preparación de la Pandemia de Influenza. Fases y niveles de actuación.

Categoría

Fibrosantes crónicas

Relacionadas con el tabaco

Agudas/subagudas

Cuadros radiológicos y/o patológicos 

Neumonía intersticial usual

Neumonía intersticial no específica

Bronquiolitis respiratoria

Neumonía intersticial descamativa

Neumonía organizativa

Daño alveolar difuso

Diagnóstico clínico-radiológico-patológico

Fibrosis pulmonar idiopática

Neumonía intersticial no específica idiopática

Bronquiolitis respiratoria  asociada a EPI

Neumonía intersticial descamativa

Neumonía organizativa criptogénica

Neumonía intersticial aguda
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clínica práctica y con la experiencia actual puede diagnos-

ticarse sin biopsia pulmonar quirúrgica. Un dato que apoya 

el diagnóstico es la presencia de macrófagos hiperpigmen-

tados y ausencia de otras alteraciones en el lavado bron-

coalveolar. La mayoría de casos se resuelven al suprimir 

el consumo de tabaco. No suele evolucionar a fibrosis10, 11.

Neumonía intersticial descamativa

Es una enfermedad rara relacionada con el consumo de 

tabaco. Se han descrito algunos casos en no fumadores, 

relacionados con mutaciones del gen la proteína C del sur-

factante y conectivopatías. La TCAR muestra imágenes en 

vidrio deslustrado que pueden orientar al diagnóstico. No 

obstante, el diagnóstico de certeza precisa la práctica de 

biopsia pulmonar quirúrgica12,13.

La neumonía intersticial descamativa y la bronquiolitis 

asociada a enfermedad pulmonar intersticial deben distin-

guirse del agrandamiento de los espacios aéreos con fibro-

sis sin micro-panal, que son cambios inducidos por el taba-

co y conocidos como fibrosis intersticial asociada al tabaco 

que puede observarse en tejido pulmonar no neoplásico en 

pacientes con resecciones tumorales. En la actualidad se 

consideran como hallazgos incidentes14.

NII agudas/subagudas
Neumonía organizada criptogénica

La neumonía organizada criptogénica (NOC) continúa in-

cluida en la clasificación de las NII debido a su naturaleza 

idiopática y a la tendencia en ocasiones a ser confundida 

con otras formas de NII, especialmente cuando existe la 

evolución a fibrosis. Debido a que con frecuencia es secun-

daria, se suele utilizar el término Neumonía Organizativa 

(NO), por ej. NO asociada a enfermedades del colágeno. La 

TCAR demuestra imágenes parcheadas y migratorias, de 

localización subpleural y peribronquial junto a imágenes en 

vidrio deslustrado15. La mayoría de pacientes se recuperan 

completamente con glucocorticoides, pero las recaídas son 

frecuentes. Un subgrupo de NO no se recupera a pesar de 

un tratamiento prolongado. Alguno de estos casos evolucio-

na a fibrosis intersticial progresiva. Existe la posibilidad de 

que algunos casos descritos como NINE fibrótica sean en 

realidad variantes fibrosas de la NO16.

Neumonía intersticial aguda

Es una enfermedad de inicio agudo (menos de un mes), con 

insuficiencia respiratoria grave sin tratamiento eficaz. Las 

características clínicas e histológicas de la NIA son idén-

ticas a las del distress respiratorio agudo pero la causa es 

desconocida. El cuadro histológico consiste en Daño Alveo-

lar Difuso, La TCAR muestra opacidades en vidrio deslus-

trado difuso, a veces asociadas a zonas consolidativas. En 

algunos casos puede evolucionar a un cuadro histológico 

similar a la NINE fibrótica o a fibrosis con áreas en panal. 

Es una enfermedad rara, aunque probablemente infradiag-

nosticada y en los últimos años apenas ha habido avances 

en su conocimiento17,18.

NII raras:
Neumonía intersticial linfoidea idiopática

La neumonía intersticial linfoidea (NIL) estaba incluida en 

el consenso de 2002, como una de las siete entidades clí-

nicas de NII. No obstante, la experiencia acumulada en los 

últimos años demuestra que la neumonía intersticial linfoi-

dea idiopática es muy rara. Por este motivo, la clasificación 

actual la incluye en el apartado de NII raras y no en el 

grupo de NII principales. Por otra parte, las NIL diagnosti-

cadas a raíz de las recomendaciones del consenso de 2002 

es probable que sean NINE19,20.

Fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopática

Es una enfermedad muy rara y de descripción reciente. 

Consiste en fibrosis predominante pleural y del parénquima 

pulmonar subpleural, que afecta los lóbulos pulmonares 

superiores. La TCAR muestra imágenes características, 

consistentes en engrosamiento subpleural, consolidación 

subpleural densa y pérdida de volumen de los lóbulos supe-

riores. Aunque se han descrito pocos casos, es habitual que 

la enfermedad sea progresiva21,22.
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Cuadros histológicos no bien 
definidos 
Se han descrito cuadros histológicos poco frecuentes y no 

bien definidos y que no se han incluido como nuevas NII. 

Podrían ser variantes de NII existentes o alteraciones aso-

ciadas a otras entidades clínicas como la neumonitis por 

hipersensibilidad o enfermedades del colágeno. 

Neumonía organizativa aguda fibrinosa. 

Se caracteriza por la presencia de fibrina intra-alveolar 

asociada con lesiones de neumonía organizativa. La TCAR 

muestra opacidades basales bilaterales y áreas de conso-

lidación. En la mayoría de los casos es idiopática, aunque 

puede asociarse a enfermedades del colágeno, neumonitis 

por hipersensibilidad o toxicidad por fármacos. En cual-

quier caso, no se considera como una entidad clínica bien 

definida y la evolución suele ser peor que la de la NIU23,24.

NII con alteraciones bonquiolocéntricas

Se han descrito entidades clínicas con cambios fibroinfla-

matorios bronquiolocéntricos y se han considerado como 

NII centradas en la vía aérea: fibrosis intersticial centrada 

en las vías aéreas, metaplasia peribronchiolar, neumonía 

intersticial idiopática bronchiolocéntrica. En muchos casos 

pueden estar ocasionadas por inhalación de productos tóxi-

cos o ambientales. Son entidades que actualmente no están 

bien definidas25-28.

NII no clasificables

En algunos casos, una neumonía intersticial idiopática no 

puede clasificarse dentro de las entidades clínico-patológi-

cas conocidas. Las principales causas son: 1) datos clínicos, 

radiológicos o patológicos inadecuados, y 2) discordancia 

entre los hallazgo clínicos, radiológicos y patológicos, que 

puede ocurrir en las siguientes circunstancias: a) trata-

miento previo que puede alterar los datos radiológicos o 

patológicos, b) nuevas entidades clínicas o variantes in-

usuales de entidades reconocidas, c) asociación de hallaz-

gos radiológicos y/o patológicos que pueden corresponder a 

entidades diferentes. Si no es posible clasificar adecuada-

mente la enfermedad, la decisión de la pauta diagnóstica y 

el tratamiento se consensuará por un comité multidiscipli-

nario compuesto por neumólogos, radiólogos y anatomo-

patólogos. Se estima que el 6% - 10% de las NII son no 

clasificables29.

Tabla IV: Clasificación de las NII según la evolución clínica.

Evolución clínica

Reversible

Reversible, con riesgo de progresión

Estable, con enfermedad residual

Progresiva, irreversible, con posible estabilización

Progresiva, irreversible

Enfermedad

Bronquiolitis respiratoria asociada a EPI

NINE celular y fibrótica

Neumonía intersticial descamativa

Neumonía organizativa criptogénica

NINE fibrótica

NINE fibrótica

Neumonía intersticial aguda

FPI

NINE fibrótica

Abreviaturas: EPI, enfermedad pulmonar intersticial; NINE, neumonía intersticial no específica.
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Evolución de las NII
La evolución de los diferentes tipos de NII depende de cada 

entidad clínica. Algunas son reversibles, con buena respues-

ta al tratamiento, otras permanecen estables y otras son 

progresivas e irreversibles. En la tabla IV, se resumen las 

características evolutivas de las NII.

Diagnóstico diferencial
Neumonitis por hipersensibilidad

Las NII se confunden fácilmente con la neumonitis por 

hipersensibilidad, a no ser que el antígeno causal sea apa-

rente. En los últimos años, las características clínicas, 

radiológicas y anatomo-patológicas de la neumonitis por 

hipersensibilidad crónica han sido bien definidas y permi-

ten diferenciarla de la NINE y la FPI, que en ocasiones 

presentan características similares a las neumonitis por hi-

persensibilidad crónicas. Es esencial investigar el antígeno 

causal para establecer el diagnóstico de neumonitis por hi-

persensibilidad. No obstante, hasta en el 30% de casos con 

el cuadro histológico de neumonitis por hipersensibilidad 

no es posible conocer el agente causal30,31. 

Enfermedades del colágeno

Las enfermedades del colágeno son una causa frecuente 

de neumopatía intersticial, especialmente la NINE. Los 

hallazgos clínicos, radiológicos e histológicos, así como los 

análisis serológicos de la enfermedad de base son útiles 

para distinguir las NII de las enfermedades intersticiales 

asociadas con las enfermedades del colágeno. Es aconse-

jable que en la evaluación diagnóstica de las NII, especial-

mente FPI y NINE, se incluyan siempre los análisis sero-

lógicos para descartar las enfermedades del colágeno32,33.

Neumonías intersticiales familiares

Las neumonías intersticiales idiopáticas representan entre 

el 2-20% de tipos histológicos entre las formas familiares 

de enfermedad intersticial. Estos casos se consideran como 

NII a pesar de la predisposición genética. Las NII familia-

res pueden ser indistinguibles de las formas no familiares en 

la TCAR y la biopsia pulmonar. Por tanto, en la valoración 

diagnóstica de las NII se indagará siempre la presencia de 

historia familiar de enfermedad intersticial. Este aspecto 

es muy relevante, ya que indica que deben investigarse los 

factores y mutaciones genéticas y la posible evaluación de 

familiares afectos34,35.

Entidades clínicas coexistentes

En algunos casos, pueden encontrarse en el mismo paciente 

diferentes cuadros radiológicos o patológicos de NII. Por 

otra parte, pueden observarse diferentes cuadros histológi-

cos en una misma biopsia, o en varias biopsias del mismo 

paciente. En este contexto se ha descrito la presencia de 

NIU en un lóbulo y NINE en otro lóbulo. De especial im-

portancia es la coexistencia de varios cuadros histológicos 

en fumadores con enfermedad intersticial: Histiocitosis de 

células de Langerhans, bronquiolitis respiratoria, neumo-

nía intersticial descamativa, enfermedad fibrosante (NIU, 

NINE) y/o enfisema. La combinación de fibrosis pulmo-

nar crónica (NIU, NINE) y enfisema es la más frecuente y 

tiene unas características clínicas y evolutivas propias. En 

caso de coexistencia de varios cuadros radiológicos y/o his-

tológicos, el diagnóstico debe establecerse por valoración 

multidisciplinar entre neumólogo, radiólogo y anatomopa-

tólogo36-38.
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