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OBJETIVO DOCENTE: OBJETIVO

llustrar las diferentes manifestaciones
intersticiales pulmonares asociadas a
las enfermedades autoinmunes
sistémicas.
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REVISION DEL TEMA: INTRODUCCION

Enfermedades del tejido conectivo
relacionadas con EPID/ILA

LUPUS
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-Enfermedad intersticial leve-moderada en 20-60% de pacientes
con AR. Progresiva en el 35-45% de los casos.

-La incidencia es mayor en esclerodermia (HR 172.6) > DM > PM
> AR > Lupus (HR 8.2).

-Localizacion basal-periféerica y mayor afectacion en el TC basal
son riesgos de progresion.

-Al analisis histologico pueden encontrarse varios patrones: NINE,
NIU, neumonia organizada, fibrosis apical, dano alveolar agudo,
NIL.

-La evidencia apoya tratar alteraciones intersticiales progresivas
subclinicas ya que mejora el pronostico.

-La presentacion radioldgica, al igual que la histoldgica, es muy
similar a las EPID idiopaticas.

-Hay algunos signhos que favorecen la asociacion a enfermedad
autoinmunes.
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REVISION DEL TEMA:
PATRONES RADIOLOGICOS

e La afectacion intersticial puede amoldarse a
cualquier patron radiologico, siendo el mas frecuente

el patron NINE en todas las enfermedad

autoinmunes excepto en la artritis reumatoide, que

es el patron NIU.

Podemos encontrar patron de NO, DAD, NIL,
hemorragia alveolar...
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PATRON NIU

GRADIENTE LLIl y angulos costofrenicos
A veces variable o difusa

DISTRIBUCION Subpleural
No peribroncovascular

Reticulo

AUSENCIA Vidrio deslustrado,
consolidacion, nodulos

O quistes

Heterogénea en su
distribucion temporal

Para la caracterizacion del patron NIU seguiremos los
mismos pasos que al evaluar el TCAR en EPID
idiopaticas, intentando clasificar el patron siguiendo
las guias de la sociedad Fleischner o ATS.

Diagnostic criteria for idiopathic pulmonary fibrosis:
a Fleischner Society White Paper

David A Lynch, Nicola Sverzellati, William D Travis, Kevin K Brown, Thomas V Colby, Jeffrey R Galvin, Jonathan G Goldin, David M Hansell,
Yoshikazu Inoue, Takeshi Johkoh, Andrew G Nicholson, Shandra L Knight, Suhail Raoof, Luca Richeldi, Christopher ] Ryerson, Jay H Ryv,

AtholUWells  DOI: 10.1016/S2213-2600(17)30433-2

Typical UIP CT pattern Probable UIP CT pattern CT pattern CT features most consistent with
indeterminate forUIP  non-IPF diagnosis

Distribution  Basal predominant (occasionally Basal and subpleural predominant; Variable or diffuse Upper-lung or mid-lung predominant
diffuse), and subpleural distribution is often fibrosis; peribronchovascular
predominant; distribution is often  heterogeneous predominance with subpleural sparing
heterogeneous

Features Honeycombing; reticular pattern Reticular pattern with peripheral Evidence of fibrosis with  Any of the following:
with peripheral traction traction bronchiectasis or SOme iNnConspicuous predominant consolidation, extensive
bronchiectasis or bronchiolectasis®; bronchiolectasis*; honeycombing  features suggestive pure ground glass opacity (without
absence of features to suggest is absent; absence of features to of non-UIP pattern acute exacerbation), extensive mosaic
an alternative diagnosis suggest an alternative diagnosis attenuation with extensive sharply
defined lobular air trapping on



https://doi.org/10.1016/s2213-2600(17)30433-2
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PATRON NINE

GRADIENTE Medio e Inferior
Respeto de senos

costofrenicos

DISTRIBUCION Peribroncovascular

A veces respeto subpleural

AUSENCIA Rara la panalizacion.

Vidrio deslustrado
Traccion central
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Neumonia Organizada, como hallazgo unico o sobreanadido al
patron de base. Raro como patron de presentacion y visible
normalmente en el contexto de una enfermedad autoinmune
ya diagnosticada, aunque algunos pacientes con ARy Sjogren
pueden debutar con NO y datos clinicos confusos de proceso
Infeccioso.

Dafio alveolar difuso, en cuadros Hemorragia alveolar, con cuadro

graves y con mal prondstico de hemoptisis y asociado a
vasculitis
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CONCEPTO DE IPAF:

- EPID con caracteristicas de autoinmunidad pero sin reunir
criterios diagnosticos de una enfermedad en concreto.

- Mas jovenes que las EPID idiopaticas, mujeres y exfumadores.

- Criterios clinicos (Raynaud), analiticos (ANA +) y morfoldgicos
(TCAR o biopsia).

- Los patrones radiologicos mas frecuentes son NINE y NIU
seguido de NO.

- Un 25% alteraciones clinicas y serologicas no especificas de una
enfermedad autoinmune concreta.

- La alteracion intersticial puede preceder anos al diagnostico de
la enfermedad autoinmune
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CONCEPTO DE ILA:

® Concepto radiologico en TC.

® Anomalias intersticiales detectadas de
manera incidental en estudios realizados
por otros motivos (seguimientos
oncolégicos, dolor toracico,etc) que
afectan a mas del 5% del parenquima.

e Hasta el un 50% de los pacientes pueden
progresar.

® LallLA enlos pacientes con enfermedad
autoinmune requieren un manejo
distinto por su mayor propension hacia
EPID fibrosante (60% en AR). Mayor
riesgo de progresion en caso de
afectacion de 3 o0 mas zonas, Reduccion
de la capacidad pulmonar o intercambio
gaseonso, sintomas respiratorios.

® Anticuerpos anticitrulina y subpleural en
AR mas riesgo.

® Tabaco
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DIFERENCIAS RADIOLOGICAS ENTRE EPID
IDIOPATICA'Y ASOCIADA A ENFERMEDAD

AUTOINMUNE:
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Signos de la panalizacion exubertante y de la
afectacion anterosuperior.

Caracteristico de Artritis Reumatoide

La panalizacidon en zonas apicales es muy especifica del
patron NIU asociado a AR (o patron de superposicion
NIU-NINE en AR) asi como la presencia de extensa
panalizacion que destaque sobre la existencia de
bronquiectasias de traccion o reticulacion.
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Afectaccion
concomitante de |la
vertiente anterosuperior
de LLSS y de la zona
posterosuperior de LI

Walkoff et al
] Thorac Imaging Volume 00,
Number 00, ” 2018
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La afectacion intersticial se delimita muy bien del
parenquima respetado en sentido craneo-caudal, de
tal manera que podriamos trazar una frontera entre

ambas zonas (linea de puntos amarilla)
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PATRON NIU ASOCIADO A ENFERMEDAD
AUTOINMUNE SISTEMICA:

- Patron NIU muy similar al de la FPI.

- Concentracion de la fibrosis en la vertiente
anterosuperior de LLSS ademas de afectacion
concomitante de bases.

- Panalizacion exuberante (>70% del componente
de la fibrosis).

- La presencia del sigho del corte recto se asocia a
mayor supervivencia.

Percentage of Patients | Percentage of Patients
With IPEWithCT Sign | WithCTD-ILDWithCT | Sensitivity
LT dign (n= 133} oign (n =63} (%)

Spé!(‘.tflﬁ'tv
| %)

Antenor upper lobe 128(17) 25.4116) 254
Exuberant honeycombing 5.0(8) 22.2114) 22.2
Straight edge 6.0 (8} 25.4(16; 254
More than one sign 4.51(6) 23.8115) 23.8

Any CT sign 19.5126) 42.9(27) 42.9

doi.org/10.2214/AJR.17.18384,2018
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as alla del intersticio.

Alta incidencia de enfermedad bronquial, con
engrosamiento o bronquiectasias cilindricas.
Atrapamiento aéreo.

Atenuacion ligeramente heterogenea.
Bronquiolitis.

Nodulos reumatoideos.
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CASOS RADIOLOGICOS:
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CASO 1. Varon de 75 anos. Artritis reumatoide seropositiva en
tratamiento actual con Metotrexato sc. Disnea progresiva en
aumento.

Patron NIU, observando reticulacion
periférica con gradiente
craneo-caudal, bronquiectasias de
traccion y panalizacion.
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CASO 2. Varon de 68 anos con artritis reumatoide.

Patron NIU limitado al parénquima del receso
pleuro-acigo-esofagico y seno costofrenico
lateral derecho (#). A diferencia del patron NIU
asociado a FPI, en la AR podemos encontrar este
tipo de afectacion localizada, que ademas se
relaciona con menor riesgo de fibrosis progresiva
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CASO 3. Varon de 79 anos con AR que presenta disnea y
expectoracion cronica. Pruebas funcionales respiratorias

normales.

Patron indeterminado para NIU: Reticulacion leve
parcheada y subpleural en las bases (I) que no se
acompana de bronquiectasias de traccion ni
panalizacion.
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CASO 4. Mujer de 64 anos. Disnea con tos persistente y
restriccion (FVC 42%). Antecedentes de AR.

Patron alternativo a NIU: reticulacion de predominio
peribroncovascular con vidrio deslustrado, zonas de
atrapamiento aéro (#)bronquiectasias de traccidon en
zona apical izquierda (I ), recordando una posible
neumonitis por hipersensibilidad fibrosante
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CASO 5. Varon de 63 anos. Artritis Reumatoide y
Enfermedad de Raynaud severa. Disnea a moderados
esfuerzos que ha aumentado en los ultimos meses.

Ex-fumador reciente.

Patron alternativo a NIU: Vidrio deslustrado parcheado
periférico sin distorsion que plantea diagnostico
diferencial entre NINE no fibrosante o neumonitis
descamativa asociada al tabaco (1)
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CASO 6: Mujer 70 anos con Sd. de Sjogren.

Reticulacion periférica y parcheada con zonas

microquisticas (%) y pequenas consolidaciones
nodulares (") sugestiva de NIL
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Parches de reticulacion peribronquial junto a vidrio
deslustrado (x) y presencia de quistes
peribronquiales de pared fina () sugestivo de NIL

Adicionalmente se observaron lesiones
noduares apicales () inespecificas que se
recomendo controlar evolutivamente
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Sospechar LINFOMA asociado al patron NIL:

- Consolidaciones densas

- Nodulos grandes > 10 mm
-  Derrame pleural.

- Ausencia de quistes

Grandes consolidaciones nodulares con
broncograma aereo en paciente con afectacion
pulmonar por linfoma primario (1)
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CASO 8: Mujer de 55 anos. Disnea progresiva de mas de un
mes de evolucion, sin tos, ni expectoracion ni fiebre.

Opacidades consolido-atelectasicas de distribucion
peribroncovascular (') y bibasal sugestivas de
neumonia organizada en fase subaguda. Tras el TCAR
se interrogo a la paciente que también refirid
miositis y artritis. Posteriormente se detectaron
anticuerpos anti Jo-1 vy la paciente fue diagnodsticada
de Sindrome antisintetasa.
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Mejoria significativa tras tratamiento con
micofenolato y prednisona
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RECUERDA la presentacion nodular de |a
neumonia organizada, que puede confundirse con
nodulos neoplasicos (falsos postivos en PET). El
signho del halo esta presente en el 19% de |os
casos. Normalmente se superpone a otro patron
de afectacion intersticial.

No es posible distinguirla de adenocarcinoma de
pulmon o etiologia infecciosa en pacientes
inmunodeprimidos aunque un control precoz
podria orientar hacia el origen benigno.
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Neumopatia intersticial con caracteristicas autoinmunes (IPAF) con
patron NINE: presencia de vidrio deslustrado peribroncovasculary

periférico de predominio bibasal (7).
Se constatan datos de autoinmunidad pero sin criterios diagnosticos

suficientes para un patologia concreta(ANA 1/320 + anti SSA/Ro-52 vy
anti SSA/Ro-60+, Raynaud y dedos hipocraticos).
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CASO 10. Mujer de 65 anos con IPAF. Refiere aumento de
disnea hasta hacerse a moderados esfuerzos.

IPAF con afectacion funcional (disnea grado 2 mMRC vy difusion baja):
- Criterio clinico: Raynaud con ulcera digital, poliartritis, edema digital, manos mecanico.

Impresiona de una paciente con una IPAF que parece orientarse al posible desarrollo de esclerosis
sistemica. EMTC con perfil esclerodermiforme sin llegar a cumplir criterios, con sindrome seco
secundario.

- Criterio morfologico: EPID fibrosante con patron NINE con afectacion asimétrica que predomina
en base izquierda con vidrio deslustrado y reticulacion peribroncovascular asociado a
bronquiectasias centrales arrosariadas (observando el sigho del corte recto) y con reticulacion
periférica en la base derecha.
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Evolucidon muy favorable tras el inicio del
tratamiento con micofenolato, con casi desaparicion
de la reticulacion de la base derecha, disminucion
considerable de |la afectacion de la izquierda y
normalizacion de las bronquiectasias
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CASO 11. Mujer de 83 anos de edad con solapamiento de dos
patrones radiologicos en relacion con dos enfermedades
autoinmunes (artritis reumatoide (AR) y sindrome de Sjogren):
patréon de neumopatia intersticial usual (NIU) asociado a
patron de neumopatia intersticial linfoidea (NIL).

Patron reticular bilateral de predominio en campos medios e inferiores

asociado a bronquiectasias y bronquiolectasias de traccion y areas de

panalizacion (] ) sugestivo de patron de NIU. Grandes quistes areos
parenquimatosos (+) en ambas bases pulmonares que sugiere

corresponder a una neumonia intersticial linfoidea (NIL). Areas de
atrapamiento aereo (¥) que pueden observarse en AR.



Congreso
Nacional

3

CENTRO DE
CONVENCIONES
INTERNACIONALES

P

EPID fibrosante asociada a AR con patron inclasificable, con reticulo
tosco sobre vidrio deslustrado peribronvascular, bronquiectasias de
traccion y areas de panalizacion, recordando mas a un patron NINE

aunque pudiendo existir superposicion con otros patrones como el NIU
o NIL.
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CONCLUSIONES:

La afectacion intersticial es un importante marcador
pronostico en las enfermedades autoinmunes sistémicas,
muchas veces precediendo al diagnodstico de la propia
enfermedad. Aunque los patrones radiologicos son
indistinguibles de aquellos presentes en las EPID
idiopaticas existen signos que pueden ayudarnos a
detectarlas y a los que debemos estar atentos:

Signo de las cuatro esquinas
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