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Objetivo docente

* Proporcionar una guia detallada e ilustrativa para
identificar hallazgos en imagen toracica en
enfermedades del tejido conectivo (ETC) utilizando
TC de torax de alta resolucion (TCAR).

* Discutir los diferentes patrones de lesiones
pulmonares y su asociacion con enfermedades
especificas del tejido conectivo.

* Resaltar la importancia de la TCAR en el diagnostico
v seguimiento de la enfermedad y en la orientacion
del tratamiento en un entorno multidisciplinar.

Revision de Tema

Las manifestaciones toracicas de las enfermedades
del tejido conectivo pueden ser un desafio
diagnostico donde la tomografia computrarizada (TC)
juega un papel crucial en la deteccion temprana de
alteraciones y en ocasiones en guiar el tratamiento.

Este poster tiene como objetivo ilustrar a |0S
radidologos sobre los patrones de lesion pulmonar en
pacientes con enfermedades del tejido conectivo vy
sobre los diversos hallazgos de imagen.
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En este poster educativo, proporcionamos una revision de los
hallazgos de imagen en TC toracica en las enfermedades del
tejido conectivo mediante la TCAR. Este recurso servira como
una guia para los residentes de radiologia y los radiologos
que buscan mejorar sus habilidades diagnosticas y su
conocimiento de las manifestaciones toracicas en las
enfermedades del tejido conectivo.

1. Introduccion: Resumen de las enfermedades del tejido
conectivo, sus manifestaciones toracicas y su importancia.

2. El papel clave de la TCAR en las ETC.

3. Patrones de lesion pulmonar: NINE, NIU, NO, FPIl y otros
patrones especiales.

4. Enfermedades especificas del tejido conectivo: Casos
representativos de nuestra institucion con los puntos calve
a tener en cuenta al enfrentarnos a una ETC con
manifestaciones pulmonares.

5. Puntos para tener en cuenta con el tratamiento.
6. Conclusiones.
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Las enfermedades del tejido conectivo (ETC) incluyen una variedad de
entidades caracterizadas por dano a organos mediado por |la
hiperactividad del sistema inmune. Las complicaciones pulmonares son
comunes y pueden involucrar el intersticio, las vias aéreas, la pleura, los
vasos pulmonares y la pared toracica. La enfermedad pulmonar
intersticial difusa (EPID) puede ocurrir en todas las ETC y puede ir desde
una afectacion pulmonar limitada y no progresiva, hasta una enfermedad
fulminante y potencialmente mortal.

GLOSARIO:

AR: Artritis reumatoide, BF: Bronquiolitis folicular, DAD: Dano
alveolar difuso, DM: Dermatomiositis, EA: Espondilitis
anquilosante, ES: Esclerosis sistemica, ETC: Enfermedad del tejido
conectivo, EPID: Enfermedad pulmonar intersticial difusa, DILI
lesion pulmonar inducida por farmacos, IPAF Neumonia intersticial
de caracter autoinmune, GGO: Opacidades en vidrio deslustrado,
Gl: Gastrointestinal, HTP: Hipertension arterial pulmonar, LES:
Lupus eritematoso sistémico, MALT: Tejido linfoide asociado a
mucosas, MCTD: Enfermedad mixta del tejido conectivo, MII:
Miopatia inflamatoria idiopatica, NIL: Neumonia intersticial
linfocitica, NIU: Neumonia intersticial usual, NO: Neumonia
organizada, NSIP: Neumonia intersticial no especifica, PM:
Polimiositis, SSJ: Sindrome de Sjogren,
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SERAM ZreRM

B

Casi todos los patrones radiolégicos pueden ocurrir en la EPID-ETC,
siendo el patron de neumonia intersticial no especifica (NINE) el mas
frecuentemente observado. La excepcidon es la artritis reumatoide (AR)
donde predomina el patron de neumonia intersticial usual (NIU) que

predice un peor pronostico.

Otros patrones radioldgicos comunes incluyen la neumonia organizada
(NO), la neumonia intersticial linfocitica (NIL) y algunos pacientes pueden
demostrar multiples patrones de enfermedad superpuestos.

e DR.BASTI
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El papel de la TCAR en

Los objetivos principales de la tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR)
en la evaluacion de la sospecha de EPID asociada a ETC son:

* Determinar el patron de lesion pulmonar en ETC ya establecida: El patron de
lesion es importante para dirigir el tratamiento y determinar un pronostico.

 Seguimiento de EPID: Normalmente se siguen con pruebas de funcion
pulmonar, pero en pacientes con EPID tempranas, con resultados
indeterminados o que no puedan colaborar en PFP la TC juega un papel clave.

* Diagndstico de ETC: El diagndstico usualmente es con signos/sintomas v
marcadores serologicos, pero la TC es clave cuando la manifestacion principal de
la ETC es pulmonar (ver IPAF).

 Evaluacion de sintomas agudos: Los sintomas agudos pueden ser por
empeoramiento de la EPID o por un nuevo proceso, la TC es superior a las
pruebas de funcidon pulmnonar a la hor ade diferenciar la etiologia.

Monitorizacion de complicaciones del tratamiento: Los medicamentos pueden
causar una variedad de patrones de lesion. Pneumotox es un recurso en linea
que describe los patrones de lesion mas frecuentes relacionados con cada
medicamento (https://www.pneumotox.com/)

TECNICA:

TCAR: Cortes finos de 0.5-1.5 mm con ventana de partes blandas y hueso, que
brindan resolucidon espacial y visualizacion del parénquima.

Estudios en decubito prono: Diferencian entre enfermedad verdadera vy
afectaciones por gravedad, crucial en NINE inicial.

Secuencias en espiracion: Revelan atrapamiento de aire, importante en
enfermedades de via aérea pequena, que pueden ser una manifestacion temprana
de AR y parecer normales en inspiracion.

Complicaciones: identifica infecciones, neumonitis por farmacos, exacerbaciones
agudas y neoplasias.
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Determinar el patron de lesion en una ETC establecida

Pasos a seguir:

1. ldentificar el hallazgo predominante

2. Evaluar la distribucion de los hallazgos en el plano axial y craneocaudal

3. Valorar la presencia de hallazgos asociados que puedan aumentar |a
especificidad para el patron principal.

El patron de lesion pulmonar es importante para orientar el
tratamiento y establecer un pronostico

Usualmente no se require AP/Bidpsia

eLas ETC pueden presentar cualquier patron de lesidon pero existen las
asoclaciones

e 0s patrones mas comunes incluyen los siguientes:

e?. Artritis Reumatoide (AR): NIU, NINE

3. Sindrome De Sjogren (SSj): NINE, NIL, enfermedad de la via aérea
e]. Esclerosis Sistémica (ES): NINE, hipertension pulmonar

o4, Miopatia Inflamatoria Idiopatica (MIl): NINE, NO

5. Lupus Eritematoso Sistémico (LES): serositis, hipertension pulmonar
6. Enfermedad mixta del tejido conectivo (MCTD): NINE, NO

En algunos casos, la TCAR puede tener una alta especificidad para el
patron de lesion, en otros, sera relativamente inespecifico. Los hallazgos
de Imagen de las ETC mas comunes se detallan a continuacion, cada
UuNno de |os cuales se asocia con un patron de lesion gque esta mMas
estrechamente vinculado a esa ETC especifica:
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acines de EPID y

manifestaciones no-EPIDD en las principales ETC

Prevalencia de
EPID

ES

Detectable: hasta 75%
Clinicamente
significativa: 25-45%

Signos/sintomas

Fendmeno de raynaud,
esclerodactilia, pits digitales,
telangiectasia, engrosamiento
cutaneo, afectacion gi

Mas comun:
NINE Otros: NIU,
NO

Otras
asociaciones

HTP, linfoma pulmonar,
neumonia aspirativa

Detectable: 30—-60%
Evidente clinicamente:
10—-30%

Sinovitis poliarticular nodulos
reumatoides en la piel

Mas comun: NIU
Otros: NINE, NO

Bronquiectasias,
bronquiolitis, nodulos
pulmonares reumatoides,
enfermedad pleural +
derrame

30-50%
Hasta 80% en sindrome
antisintetasa

Debilidad muscular simeétrica
proximal, sigho de gottron,
papulas de gottron, rash
heliotropo, signo del chal,
manos de mecanico

Mas comun:
NINE Otros: NO,
NIU, DAD/AIP

Debilidad musculos
respiratorios

Detectable: hasta 30%
Evidente clinicamente:

Fotosensibilidad y/o rash
malar, ulceras orales, alopecia,

Mas comun:
NINE Otros: NIL,

Pleuritis hemorragia
alveolar difusa debilidad
de musculos

NO, NIU, BF
— ) . ) ) ) . . , . .
3-11% serositis DAD/AIP respiratorios, ”shrmkmg
lung
Sintomas “secos” glandulas Mas comun: Linfoma MALT,
10-30% sy aume’i  ac _ NINE Otros: NO, amiloidosis,
P NIL, NIU, BF bronquiectasias
Pleuritis, hemorragia
Manos hinchadas, sinovitis, Mas comun: alveolar difusa, debilidad
MCTD 20—-85% miositis, acroesclerosis, NINE Otros: NIU, de musculos

fendmeno de raynaud

NO

respiratorios, neumonia
aspirativa
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*Mas frecuente *poco frecuente: considerar otra
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Diagndstico de neumonia intersticial de caracter autoinmune (IPAF)

IPAF identifica un grupo heterogéneo de pacientes con EPID,
autoanticuerpos positivos y signos/sintomas de ETC, que no cumplen con
los criterios de una ETC especifica.

El diagnostico de IPAF

La TC es importante en : ol
require 2 de 3 dominios:

Neumonia

el diagnostico cuando |a

enfermedad pulmonar
es la manifestacion
principal de |la ETC:

Por lo general,
el diagnostico
se realiza
mediante
sintomas/signos
clinicos y
marcadores
serologicos

Patrones de TC o
Biopsia (dominio
morfologico):

CRITERIOS DE IPAF:
1. Neumonia inrtersticial en TCAR o blopsia y
2. Exclusion de diagnosticos alternativos y

3. No cumple criterio para una ETC definida. vy,
4. Al menos una caracteristica en al menos dos

dominios.
1. Clinico
2. Serologico
3. Morfoldgico

Dominio morfologico:
Patron radioldgico sugestivo en TCAR:
NINE, NO, mix NINE+NO, NIL

Busc:ar otras
cauas de EPID |PAF

intersticial de
caracter
autoimmune (IPAF)

e]. Clinico
e2. Serologico
3. Morfologico

NINE, NO, mix NINE+NO, NIL

***NIU es inespecifica, no se incluye

Posibilidad de ETC?

El paciente cumple criterios
para alguna ETC

¢ Posibilidad de
IPAF
[

AR, LES, EA, SSj, ES,
CEPID?

MII(PM-DM)
TCAR

Patron radioldgico
sugestivo en TC

Patron de dano

Dominios
anatomicos

Buscar sighos de
enfermedad activa

Se mantiene como un marco de investigacion mas que como un diagnostico clinico. Actualmente:

:no hay un consenso sobre el tratamiento de pacientes que cumplen con los criterios de IPAF, coni

Ivarios estudios en curso evaluando el papel de las terapias inmunosupresoras y antifibroticas.
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Evaluacion de sintomas agudos

* Los sinfomas agudos pueden ser secundarios a
empeoramiento de la EPID conocida o a un nuevo
Droceso

la TC es superior a las pruebas de funcion
respiratoria en la distincion de estas etiologias

Entre los hallazgos utiles sobre la TC se incluyen los
siguientes:

1. Opacidades en arbol en brote: altamente
sugestivas de infeccion o aspiracion

2. Nodulos centrolobulillares pequenos: infeccion o
bronquiolitis folicular

3. Nodulos mas grandes: Infeccion, neumonia
organizada, nodulos reumatoides

5 ' " 3
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Neumonia Intersticial No Especifica (NINE)

La NINE es un patron de lesidon pulmonar cronica caracterizado por
deposito homogéneo de colageno en las paredes alveolares con
preservacion de la arquitectura alveolar.

Opacidades en vidrio deslustrado de predominio
basal y distribucion peribroncovascular.

Reticulacion
Irregular

Bronquiectasias
(NINE fibrosante)

Respeto
subpleural (65%)
alta especificidad

DR.BAST) Panalizacion (raro)
en fases tardias

Desde que la NINE fue reconocida como una entidad independiente, ha demostrado ser el patron
histologico mas frecuente de EPID en pacientes con ETC. '

Puede ser |la manifestacion inicial de ETC, pudiendo observar
patron mixto NINE/OP.
La NINE ocurre mas frecuentemente en ES, MCTD y M|
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Panalizaciony
Reticulacion de
oredominio
sublpeural

« Los hallazgos en TC de la NIU son irreversibles y usualmente progresan. Tiene un mal prondstico, por

ende, es clave diferenciarla de la NINE

RADIOLEGS
DE CATALUNYA

Ausencla de signos atiplicos
en NIU: GGO, consolidacion,
atrapamiento aéreo, respeto

subpleural, Nnodulos,
quistes...

Bronguiectasias
por traccion

Distorsion de |a
arquitectura
oulmonar

en coronal,

Muchos pacientes con patron NIU no tienen una clara causa y reciben el
diagnostico de Fibrosis Pulmonar idiopatica (FPI), pero es un patron de

afectacion frecuente en AR. El tabaquismo es el factor de riesgo mas
importante para la aparicion de NIU.

entre el

Dada la afectacion predominantemente en
Bases, La interfaz relativamente horizontal

parenquima sano

(craneal) y el patologico ha sido descrita
como el "signo del borde recto'.
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I Linfocitica (NIL)

Neumonia Interst|<:|a

Quistes aéreos de
pared fina
(~perivascular)

GGO

Engrosamiento
INntersticial

_______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________

"NIL en un paciente masculino de 48 afos con sindrome de Sjogren. La |magen axial de TC muestra
opamdades difusas en vidrio deslustrado, engrosamiento intersticial y quistes aéreos pulmonares :

Bronquiolitis folicular

Nodulos milimeétricos con
densidad en vidrio
deslustrado de distribucion
centrolobulillar
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NEUMONIA ORGANIZADA (NO)

Signo del atolon /

, , Distribucion
halo Invertido

subpleural y
peribroncovascular

Consolidaciones,
redondeadas y de

bordes irregulares CGO

| respeto subpleura
suglere superposicion
con NINE

* Puede ser la manifestacion inicial en M.

* Lla NO también es una manifestacion comun en reaccion a
medicamentos, y distinguir entre NO inducida por farmacos de |a
NO asociada a ETC puede ser un desafio.

* Muchos pacientes responderan al tratamiento con corticoides,

aunque la lesion pulmonar continua puede llevar a la fibrosis
pulmonar.
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USO (DAD)

El dano alveolar difuso (DAD) en asociacidn con ETC puede ocurrir como
una patologia aislada o puede representar la exacerbacion aguda de una
enfermedad pulmonar intersticial preexistente.

, AFECTACION ;
BILATERAL, DIFUSA, A
- MENUDO SIMETRICA

Areas de
consolidacion

y GGO

Areas de
consolidacion

y GGO

Estos hallazgos son indistinguibles del edema pulmonar, infeccion (particularmente infeccidon viral),
hemorragia alveolar difusa y DAD por otras causas (por ejemplo, sepsis).

* En TC de seguimiento, los hallazgos de fibrosis (reticulacion y
bronquiectasias por traccion) comienzan a desarrollarse dentro de las
primeras 1 a 3 semanas después del inicio de los sintomas. Estos
hallazgos de fibrosis pueden persistir y empeorar con el tiempo,
particularmente en pacientes con EPID preexistente, o pueden mejorar a
lo largo de varios meses.
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HEMORRAGIA ALVEOLAR DIFUSA (HAD)

La hemorragia alveolar difusa es una complicacion poco frecuente
(prevalencia del 2%-5%) pero potencialmente mortal del LES, con una
mortalidad de aproximadamente el 50%.

AFECTACION BILATERAL ,
' DIFUSA O PARCHEADA i

Areas de

consolidacion y

CGO onsolidaciony

GGO

Engrosamiento
INntersticlal septal

* Un inicio abrupto de sintomas, nueva aparicion en TC de opacidades
alveolares difusas y una disminucion en el nivel de hemoglobina seérica,
con o sin hemoptisis, deberian despertar la sospecha de hemorragia
alveolar difusa.

* Se debe realizar una broncoscopia para excluir infeccion y confirmar el
diagnostico; los aspirados de liquido que son persistentemente o cada
vez mas sanguinolentos se consideran confirmatorios de hemorragia
alveolar difusa.
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ARTRITIS REUMATOIDE

°la AR es la ETC mas comun, afectando al 1% de l|la poblacion mundial. Afecta
predominantemente a pacientes entre 30 y 60 anos y es mas comun en mujeres (relacion
mujer:hombre = 3:1); sin embargo, la afectacion pulmonar ocurre mas comunmente en
hombres.

*Se observan alteraciones pulmonares en TC en 50%-70% de los pacientes con AR.

*La manifestacion mas comun de |la AR es |la enfermedad pleural, desarrollandose derrame
pleural en el 5% de los pacientes, usualmente pequeno, unilateral y asintomatico.

*Las complicaciones pulmonares son directamente responsables del 10%-20% de toda la
mortalidad en AR.

*La NIU es el patron de enfermedad mas frecuente en AR, seguido de la NINE y la NO.

*Factores de riesgo para desarrollar enfermedad pulmonar: fumar, titulos elevados de
factor reumatoide, y seropositividad para anticuerpos antipéptidos ciclicos citrulinados.

(A) Mujer de 76 anos con AR: |la TC muestra opacidades en vidrio deslustrado y
engrosamiento intersticial reticular de predominio peribroncovascular con algunas

brongulectasias y algunas areas de respeto subpleural, hallazgos compatibles con
NINE.

(B)Mujer de 80 anos con dlagnostlco de AR: la TC muestra reticulacion periféericay de
oredominio basal, y algunas areas de panalizacion en relacion con patron NIU.
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ARTRITIS REUMATOIDE

La afectacion de las vias aéreas es comun en la AR e incluye bronquiolitis
constrictiva (también conocida como bronquiolitis obliterante), bronquiolitis

folicular y bronquiectasias.

Hombre de 66 afios con AR y
empeoramiento de los sintomas
~ respiratorios, se realiza TC que
muestra opacidades milimétricas en
vidrio deslustrado con distribucion
centrolobulillar en relacion con
'Bronquiolitis folicular. 5
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______________________________________________________________________________________________________________________________________________ﬂ

Mujer de 68 anos con AR que
desarrolla disnea progresiva y
sindrome constitucional.

En la TCAR se observan
y de
margenes bien definidos en el
parénguima pulmonar, en relacion
con ollgoemia y atrapamiento aereo,
confiriendo el aspecto en mosaico
tipico de bronquiolitis obliterante. f

Notense también EE
bronquiectasias Yy
bronquioloectasias asociadas. f

_______________________________________________________________________________________________________________________________________________
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Otro hallazgo pulmonar clasicamente asociado con la AR son los nodulos
necrobioticos, tipicamente asintomaticos vy relativamente infrecuentes en
imagenes (hasta el 5%), sin embargo, pueden estar presentes en hasta el 32% de

los pacientes con AR en biopsia. Pueden disminuir espontaneamente o con
tratamiento (Rituximab).

* |magen axial de TC de varon con AR que muestra |la evolucion a lo largo del tiempo de los nodulos
' necrobidticos. (A) Estudio inicial (B) TC realizada a los 10 anos (C) y TC de seguimiento a los 2 anos

Imagenes axiales de TC en dos pacientes con AR conocida y nddulos necrobidticos, en este caso se observan
varios nodulos cavitados.
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La infeccion pulmonar vy la toxicidad medicamentosa son complicaciones frecuentes de |a
AR. La relacion temporal es clave para establecer toxicidad por medicamentos:

Neumonitis por hipersensibilidad secundaria al uso de Metotrexate en una paciente con AR. A |a |
“izquierda la TC coronal basal y a la derecha el control tras empeoramiento de los sintomas respiratorios
- Observa la afectacion difusa por opacidades en vidrio deslustrado ’

- Otro caso de toxicidad secundaria al uso de Metotrexate, (A)TC inicial y (B) Mismo paciente, observando
reticulacion y opacidades alveolares en vidrio deslusatrado de predominio perobroncovascular con
~algunas areas de consolidacion. Hallazgos sugestivos de NO secundaria al uso de metotrexate. ’




3'7 Congreso  Barcelona

Nacional

AR T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

faleobhalaa RADIOLEGS
o oy A (= IR B DE CATALUNYA
ied Espai ) i jia Medi FUNDACION ESPAROLA DE RADIOLOGIA MEDICA

SINDROME DE SIOGREN

El SS es el segundo trastorno autoinmune mas comun despueés de la AR, afectando al 0.1% de la
poblacidn con una prevalencia del 3%-6% entre adultos mayores. Un tercio de los casos de SSj son
secundarios, asociados con otras ETC, mas a menudo AR, LES vy ES.

La manifestacion pulmonar mas comun del SSj es |la EPID, tipicamente con un patron de NINE, con
una prevalencia entre el 28% y el 61% y un prondstico favorable. Otros patrones de EPI vistos en SS;j
incluyen NIL, NIU, y NO. La NIL se observa en el 10%-17% de los casos de SS;.

Paciente con sindrome de Sjogren que desarrolla disnea, se realiza TCAR
que muestra afectacion parenguimatosa pulmonar bilateral con
engrosamiento intersticial reticular e interlobulillar con opacidades en vidrio
deslustrado y quistes aéreos de pared fina de distribucion peritérica y
centrolobulillar. Hallazgos en relacidén con NIL. (B) En |la TC de control 1 ano
despueés se observa una evolucion radiologica favorable, con disminucion de |a

afectacion del parénguima pulmonar.
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ESCLEROSIS SISTEMICA

NINE en hombre de 68 anos con esclerosis sistémica progresiva y disnea.

lmagenes axiales de TC toracica: muestra leves alteraciones intersticiales periféricas con
reticulacion irregular , de predominio posterior y periférico, opacidades en vidrio deslustrado vy
, con relativo ' sugestivo de NINE. Las TC de seguimiento (By C

tomadas 5 anos después, muestran progresion de la enfermedad con empeoramiento de |as
caracteristicas radioldgicas de NINE.
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Vardon de 58 anos con ES, se solicita TC de control por deterioro del 10'% de FVC. TC inicial al
lagnostico 2 anos antes con un patron predominante de NINE Se observa mayor afectacion de

as opacidades en vidrio deslustrado, engrosamiento intersticial reticular y septal de predominio

periférico y en bases, hallazgos en relacion con progresion de NINE. Notese |a

gue se puede observar en pacientes con ES.
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NINE en Espondlllt

IS Anqmlosante

GGO con predominio basal y distribucion
peribroncovascular

rongulectasias pc
reticulaciony
traccion (SNIP
fibrotica)

Con o sin respeto
subpleural

————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————————

Varén de 53 afos con enfermedad pulmonar intersticial difusa y disnea. La TC muestra engrosamiento reticular
- peribroncovascular, opacidades en vidrio deslustrado con preservacion subpleural y algunas bronquiectasias, compatibles
- con NINE. Posteriormente se confirmo espondilitis anquilosante como causa asociada.

“Se inici6é tratamiento con antiinflamatorios, lo que resulté en una mejoria de los sintomas respiratorios. TC de seguimiento 6
- meses después con evolucion radioldgica favorable, observando mejoria de las opacidades observadas en estudios previos.
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MIOPATIA INFLAMATORIA IDIOPATICA

*Los anticuerpos observados en PM/DM tienden a ser mutuamente excluyentes y estan asociados con presentaciones clinicas distintivas.
*L0os pacientes con anticuerpos antisintetasa pueden desarrollar sindrome antisintetasa, consistiendo en miopatias y EPIl. A veces,
ocurren fiebre, fendmeno de Raynaud, engrosamiento de la piel lamado "manos de mecanico" y dismotilidad esofagica.

*Anti-Jo-1 es el anticuerpo antisintetasa mas comun (hasta el 30% de los pacientes con PM/DM), seguido por anti-PL-7 y anti-PL-12.

*La presencia de estos anticuerpos indica un alto riesgo de EPI, con hasta el 70% de los pacientes positivos para anti-Jo-1 desarrollando
EPI.

- Paciente con diagnostico de sindrome Antisintetasa con disnea, se realiza TC toracica donde se evidencian opacidades en vidrio
deslustrado confluentes y con distribucion periférica, y engrosamiento intersticial interlobulillar, de predominio basal. Ademas
- Notese el respeto subpleural en multiples areas. Los hallazgos sugieren superposicion de NO sobre una NINE. '

Paciente con diagndstico de polimiositis (PM) y EPID con patron de NINE. Notese el engrosamiento intersticial reticular, de
predominio peribroncovascular con bronquiectasias por traccion con distribucion predominantemente basal En la imagen
- coronal el signo del borde recto se visualiza. '
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| UPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)

La manifestacion toracica mas comun del LES es |la enfermedad pleural, afectando hasta el 50% de los pacientes.
El derrame pleural es tipicamente pequeno y puede ser unilateral o bilateral.

Derrame pericardico y cardiomegalia en hasta el 35% de los pacientes.

Neumonitis lupica aguda en el 14% de los pacientes con LES y también puede ser una manifestacion inicial.
Hallazgos en TC idénticos a los de otras lesiones pulmonares agudas: consolidacion parcheada u opacidad en
vidrio deslustrado similar a la NO o DAD.

La mortalidad en la neumonitis lupica aguda alcanza el 50%, y la mitad de los pacientes sobrevivientes
desarrollan anomalias pulmonares cronicas. El diagnostico diferencial incluye principalmente infeccion y
toxicidad por farmacos.

DANO ALVEOLAR DIFUSO EN PACIENTE CON LES

e (A) Afectacion parenguimatosa pulmonar bilateral difusa vy
simeétrica por opacidades en vidrio deslustrado confluentes en
una paciente con diagnostico de LES que acude por agudizacion
de sintomatologia respiratoria. Los hallazgos son inespecificos y
el diagnostico diferencial Incluye edema, infeccion vy
hemorragia alveolar.

* (B) Notese la resolucion completa en el control realizado 1 ano
después del episodio agudo.
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Puntos para tener en cuenta con el tratamiento

* Los nuevos agentes biologicos son muy efectivos para
tratar enfermedades autoinmunes, particularmente la AR.
Ejemplos incluyen inhibidores del factor de necrosis
tumoral (TNF) (etanercept) y anticuerpos anti-TNF-a
(infliximab, adalimumab), antagonistas de la interleucina-1
(anakinra), inhibidores del receptor de interleucina-6
(tocilizumab), anticuerpos anti-CD20 (rituximab) e
inhibidores de linfocitos T (abatacept).

* Estos medicamentos pueden causar lesiones pulmonares
gue varian de subclinicas a potencialmente mortales.

* La lesion pulmonar inducida por farmacos (DILI) puede ser
aguda, subaguda o cronica. Hay varios patrones de DILI,
siendo la neumonia organizativa (NO) el mas comun.
Otros patrones incluyen dano alveolar difuso, hemorragia
alveolar difusa, neumonia eosinofilica, edema pulmonar no
cardiogénico y bronquiolitis constrictiva.

* Estos patrones se superponen con las lesiones de las ETC
en si mismas y pueden coexistir, lo que hace que el
diagnostico sea aun mas desafiante. Ademas, un solo
agente puede causar una variedad de patrones de lesion
pulmonar.

* Los pacientes con enfermedad pulmonar preexistente son
mas susceptibles a DILI. Por lo tanto, los pacientes con ETC-
EPID pueden requerir pruebas de funcidn pulmonar e
imagenes toracicas antes de iniciar algunos tratamientos.
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* Los medicamentos modificadores de la enfermedad
reumatica, incluyendo leflunomida, rituximab y inhibidores
de TNF-a, pueden causar neumonitis o empeorar una EPID
preexistente en pacientes con AR.

* La complicacion mas frecuente del tratamiento es la
infeccion, a menudo secundaria a la inmunosupresion y
agravada por la inmunidad deteriorada previa debido a la
ETC subyacente.

* La infeccidbn mas comun en pacientes con ETC es la
neumonia adquirida en la comunidad, pero tambiéen se
deben considerar organismos oportunistas como
Pneumocystis jirovecii, citomegalovirus, Aspergillus y el
complejo Nocardia asteroides.

e Los medicamentos mas nuevos, combinados con Ila
inmunidad celular deteriorada, ponen a los pacientes en
riesgo de tuberculosis primaria o reactivacion de infeccion
latente.

 La terapia inmunosupresora a largo plazo aumenta el
riesgo de malignidad, especialmente linfoma.
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CONCLUSIONES

Es frecuente la afectacion pulmonar en las enfermedades del tejido
conectivo (ETC) ya sea como parte de la afectacion sistemica o como
unica manifestacion.

No es raro que haya afectacion de varios oOrganos, con pacientes
presentando afecciones en las vias respiratorias, pleura, pericardio,
vasos pulmonares y corazon, ademas de la afectacion del paréenquima
pulmonar.

Siempre se debe considerar la ETC en pacientes que presenten
enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID), hipertension pulmonar,
hemorragia alveolar difusa (HAD), serositis o enfermedad de las vias
respiratorias sin otra explicacion.

El tratamiento de la ETC puede limitar la progresion del dano pulmonar
en algunos pacientes, ayudando a reducir la morbilidad y mortalidad.
Sin embargo, las complicaciones del tratamiento, como reacciones a
medicamentos e infecciones oportunistas, pueden dificultar la situacion.

La TCAR es fundamental en la evaluacion multidisciplinaria de pacientes
con ETC v el radidlogo juega un papel crucial en el diagnostico vy
seguimiento de las complicaciones relacionadas con la ETC y en
ocasiones puede ser el primero en sugerir la ETC como un posible
diagnostico.

El papel mas importante de la TCAR es determinar el patron
predominante de lesidon pulmonar en pacientes con ETC conocida, lo
que luego dirige el tratamiento adecuado y ayuda a determinar el
pronostico del paciente.

La TC es critica en la evaluacion subsecuente de pacientes con sintomas
nuevos 0 agudizados, ayudando a distinguir la progresion de la EPID de
procesos superpuestos, como infeccion, edema pulmonar, toxicidad por
medicamentos o desarrollo de malignidad.

Los patrones de TC que deberian elevar la sospecha de ETC o IPAF
incluyen NINE, NO, superposicion de NINE y NO, y NIL.
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