
Hallazgos de PFR

Dra. Amparo Lluch Bisbal. Neumología

Proceso diagnóstico de 
enfermedad quística 
pulmonar



Introducción

• Patogénesis de los quistes

• Papel de las PFR en el diagnóstico de las enfermedades quísticas difusas

• PFR en el diagnóstico diferencial con otras entidades

• Las PFR en el seguimiento de los pacientes

• Correlación de las PFR con las pruebas de imagen

• PFR en las 4 principales

• Histiocitosis

• LAM

• NIL

• BHD

• Otras consideraciones

• Conclusiones



Patogénesis de los quistes

• 1 obstrucción valvular

• Inflación distal vía aérea 

• 2 isquemia

• Infiltración y obstrucción vascular bronquiolos terminales

• 3 Degradación tejido conectivo y remodelado por MMPs

Bronquiolitis folicular
Metástasis
Neumatoceles
LAM
Histiocitosis

Amiloidosis
Histiocitosis

LAM
Histiocitosis
Depósito 
cadenas ligeras
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Papel de las PFR en el diagnóstico de las enfermedades quísticas difusas 

• Las PFR en los algoritmos diagnósticos
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Papel de las PFR en el diagnóstico

• En general no son diagnósticas

• PFR completas útiles en el momento del diagnóstico (pero no específicas)

• Espirometría normal no excluye enfermedad

• Mejor con pletismografía

• detectar aumento de volúmenes por atrapamiento aéreo

• Patrón obstructivo más común

• a veces con sorprendente respuesta broncodilatadora

• Patrón mixto a veces con neumotórax y pleurodesis.
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PFR en el diagnóstico diferencial
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PFR en el diagnóstico diferencial
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Papel las PFR en el seguimiento de las enfermedades quísticas difusas
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Correlación imagen - PFR en las enf quísticas difusas

Objetivo: correlacionar

score cuantitativo de 

lesiones por HRCT density 

mask (DM) software y 
datos PFR.

Suma y media de los % 

de atrapamiento a 3 

niveles del estudio DM 

(arco Ao, origen B LII y 2 

cm del diafragma) vs. 
parámetros PFR y 6MM

Resultados estudio cuantitativo

se correlacionan con:

• FVC (r = − 0.56; p < 0.001),

• FEV1/VC (r = − 0.94; p < 

0.002), 

• mesoespiratorios (r = − 0.84; 

p < 0.05), 

• FEV1 (r = − 0.82; p < 0.05), 

• DLCO (r = − 0.82; p < 0.05),

• sRaw (r = 0.79; p < 0.05)

• 6-MWT (r = − 0.53; p < 

0.05).

• No con gasometría.

CHEST / 125/1/JANUARY, 2004



PFR en Histiocitosis de células de Langerhans

• PFR normales/obstructivas/restrictivas/mixtas

• Normal/restrictiva en fases tempranas

• 20% normal al momento del diagnóstico

• 70%-90% reducción DLCO: lo más frecuente

• Algunos  DLCO y desaturación esfuerzo (afectación vascular)

• Limitación al esfuerzo inicial

• VC, TLC y   VR/TLC es un perfil común

• Obstrucción en fases más avanzadas

• Desproporcionada para el grado de tabaquismo (bronquiolar)

• Obstrucción + atrapamiento +   DLCO + hipoxemia en enfermedad avanzada con 
extensa afectación quística.

• Limitación al esfuerzo en fases más avanzadas

• PFR similares en pacientes con y sin neumotórax

• No hay correlación PFR con HP (vasculopatía primaria)

Suri et al. Orphanet Journal of Rare Diseases 2012, 7:16
Eur Respir J 2006; 27: 1272–1285



Limitación capacidad ejercicio en Histiocitosis 

• Mecanismos de limitación ejercicio poco estudiados

• Estudio 62 pacientes con PECP

• V’O2 pico no relacionado con disnea, ni Borg ni mMRC

• V’O2 pico correlación independiente con 4 componentes:

‒ PC1= alteración intercambio: DLCO, DLCO/VA, DA-aO2

‒ PC2= volúmenes pulmonares: FEV1, FVC

‒ PC3= equivalentes ventilatorios

‒ PC4= atrapamiento aéreo: RV, RV/TLC

• Disminución capacidad por alteración multifactorial respiratoria (orden):

‒ Alteración del intercambio gaseoso 

‒ Atrapamiento aéreo

‒ Pseudorrestricción

‒ Hiperventilación inducida por ejercicio

PLOSONE|DOI:10.1371/journal.pone.0170035 January10, 2017



PFR en Histiocitosis de células de Langerhans

• Gasometrías permanecen normales largo tiempo

• A-aO2 al esfuerzo e hipoxemia (vascular)

• PFR cada 3-6 meses (sobre todo si afectación inicial)

• Implicación de las PFR en la decisión terapéutica

• Si declina a pesar de dejar de fumar

• Se ha reportado que cladribina mejora la función pulmonar

• Pronóstico

• Difícil predecir la evolución a insuficiencia respiratoria

• Fisiología obstructiva:     FEV1, relación,     VR

• DLCO gravemente afectada

• HP

American Journal of Respiratory and Critical Care Medicine Volume 191 Number 12 | June 15 2015
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De 33 pacientes 15 murieron por 
insuficiencia respiratoria



PFR en LAM

• Curso progresivo                     10 años:

• 55% disnea

• 20% requiere OCD

• 10% éxitus

• Alteración DLCO en fases tempranas

• DLCO y FEV1 correlaciona con CT y con histología

• Obstrucción e hiperinsuflación lo más frecuente

• FEV1 declina 50-250ml/año

• Más rápido S-LAM

• Más si elevado D-VEGF

• Más premenopáusicas, embarazo, estrógenos

• PFR iniciales factor pronóstico          predice progresión

• MILES trial

• Sirolimus estabililiza función pulmonar

RESPIRATORY CARE • JANUARY 2020 VOL 65 NO 1
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PFR LAM

• Recomendaciones ERS

• Espirometría con test bd, DLCO y TLC en evaluación inicial

‒ Respuesta bd muy significativa peor pronóstico*

• Seguimiento

‒ FEV y DLCO cada 3-6 meses si progresión

‒ 6-12 meses si estable

• Gasometría arterial 

• Hipoxemia frecuente

• Para definir necesidad OCD, excluir hipercapnia…

• Realizar en evaluación inicial y para remitir a trasplante

• PEPC        Disminución V’O2max

• Info adicional para discapacidad/progresión/respuesta a tto

Eur Respir J 2010; 35: 14–26
*Breathe | June 2020 | Volume 16 | No 2 



Función pulmonar, embarazo y LAM

• FEV1 

• Pre 77%            Post 64%

• DLCO

• Pre 66%            Post 57%

• Acelera ritmo pérdida

• Aumenta tasa caída 50%

• Aumenta scores quistes

Taveira-DaSilva AM, et al. Thorax 2020;75:904–907. doi:10.1136/thoraxjnl-2020-214987 



PFR en Birt-Hogg-Dubé

• Función pulmonar normal/ligera 
obstrucción

• DLCO/VA ligeramente disminuida

• FEV1 correlaciona inversamente con área 
quística medida por TC

• Evidencia de progresión de quistes que se 
relaciona con  FEV1, FEV1/FVC y CV 
(p<0,0001)*

• “stretch mechanism”

• No progresión a insuficiencia respiratoria 

Cho et al. BMC Pulmonary Medicine 11
Breathe | June 2020 | Volume 16 | No 2 
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PFR en NIL

• Trastorno restrictivo

• Disminución DLCO

• Obstrucción concomitante

• Compresión bronquiolar y estrechamiento por el proceso infiltrativo

• Bronquiolitis folicular 

• Función pulmonar normal

• Gasometría arterial normal

• No hay datos sobre el efecto del tratamiento

Clin Chest Med 37 (2016) 463–474
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Otras consideraciones

• Buceo y enfermedad quística

• Reciente rápido aumento de interés por el buceo: 1 millón de certificaciones 
nuevas anuales en el mundo - Professional Association of Diving Instructors 
(PADI)

• 2 muertes/100.000 inmersiones

‒ Primera causa: ahogamiento

‒ Segunda causa: embolismo gaseoso: 13-24% muertes

• Ley de Boyle y ley de Dalton

‒ La Ley Dalton, también llamada de las presiones parciales dice que, a una temperatura dada, la presión 

total de una mezcla de gases es igual a la suma de las presiones parciales ejercidas por cada uno de 
los gases que componen la mezcla.

EXPERT REVIEW OF RESPIRATORY MEDICINE https://doi.org/10.1080/17476348.2023.2284375



Otras consideraciones

• Buceo recreativo 18m profundidad; 30-40m más experimentados

• Por cada 10m aumenta la presión 1 atmósfera

• 1ATA=10kPa=10msw (meters sea water)

• La presión se ha doblado y el volumen del gas ha dismunido a la mitad

• Buceador respira a VT gas de mayor densidad

• Ascenso a superficie el volumen de gas en el pulmón aumenta 100%

• Es crucial que ese exceso de volumen pueda ser exhalado libremente 
durante el ascenso = funcionamiento pulmonar normal

• Patología pulmonar quística aumenta riesgo de atrapamiento aéreo

BAROTRAUMA

EXPERT REVIEW OF RESPIRATORY MEDICINE https://doi.org/10.1080/17476348.2023.2284375



Otras consideraciones

• Guías BTS 2003 contraindican buceo

• Enfermedad bullosa o quística 

• Historia neumotórax

‒ No hay consenso internacional si pleurodesis: desaconsejar buceo

• Screening todos buceadores con TC?

• BHD desaconsejar        TC baja radiación: desaconsejar si quistes

• Y a familiares

EXPERT REVIEW OF RESPIRATORY MEDICINE https://doi.org/10.1080/17476348.2023.2284375



Otras consideraciones

• Yoga y LAM

Li et al. Orphanet Journal of Rare Diseases (2020) 15:72 

No diferencias 
significativas:
• FEV1
• V’O2 pico
• VEGF-D
• SGRQ

HATHA YOGA
24 semanas



Otras consideraciones
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Conclusiones

• PFR no diagnósticas

• Importante volúmenes; valorar atrapamiento

• Útiles en seguimiento y pronóstico

• Tener en cuenta

• Neumotórax 

• Vuelos en avión 

• Buceo

• Ventilación con presión positiva
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