SEeRa!

Sociedad Espanola de Radiologia Médica

El TCAR en las manifestaciones pulmonares de las enfermedades
del tejido conectivo.

Tipo:  Presentacion Electronica Educativa

. Lisbeth Valoyes Guerrero, Manuel Sarrias Guzman, Carmen Alvarez Sanchez, Maria

Autores: José Bengoechea Fajardo

Objetivos Docentes

En esta revision analizaremos los hallazgos radiologicos de la tomografia computarizada de alta resolucion( TCAR) en
las manifestaciones pulmonares mas frecuentes en cada conectivopatia, con el objetivo de aportar al radidlogo una guia
préctica para su diagnostico que faciliten el manejo clinico y tratamiento posterior.

Revision del tema

La afectacion pulmonar en las diferentes enfermedades del tejido conectivo (ETC) son muy variadas e incluyen la via
respiratoria, el parénquima pulmonar, la pleura y el mediastino. El desarrollo de NIU (Neumopatia intersticial usual) y
la hipertension pulmonar afectan directamente a la morbimortalidad asociada a la patologia de base.

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas son una manifestacion pulmonar frecuente de las ETC, con patrones
histologicos y radioldgicos parecidos a las formas idiopaticas pero en general con un mejor prondstico si se trata la
enfermedad de base.

El TCAR permite el diagndstico precoz y control del tratamiento de las neumopatias intersticiales, la valoracion de
complicaciones asociadas y el diagndstico de NIU obviando la necesidad de biopsia, aunque en los casos necesarios
puede dirigir la region idonea para la misma.

Analizaremos las principales manifestaciones pulmonares radiologicas, valoradas por TCAR, en la artritis reumatoide,
esclerodermia, lupus eritematoso sistémico, Polimiositis/Dermatomiositis, Sindrome de Sjégren, y enfermedad mixta
del tejido conectivo, a propdsito de casos diagnosticados en nuestro hospital.

Artritis Reumatoide

Se caracteriza por la presencia de artritis simétrica, rigidez matutina y factor reumatoideo en sangre. La artritis
reumatoide(AR) se asocia con frecuencia a alteraciones pulmonares en la TCAR, si bien los sintomas respiratorios se
presentan tardiamente en el curso de la enfermedad.

El hallazgo toracico mas comun de la AR es la enfermedad pleural, que puede presentarse como derrame pleural,
engrosamiento pleural o neumotorax. El derrame pleural es tlpicamente unilateral, puede estar loculado y en pacientes
con enfermedad activa de largo tiempo de evolucion.
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La afectacion de la pequefia via aérea es una de las manifestaciones mas precoces de la enfermedad. Las bronquiectasias
cilindricas son un hallazgo frecuente en la AR, asociadas o no a bronquiolitis. En estas entidades la TCAR muestra
perfusion en mosaico y atrapamiento aéreo demostrado en imagenes expiratorias, asociado a bronquiectasias cilindricas
y bronquiolectasias.

Varios estudios han constatado que el patron radiologico de NIU es mas frecuente que el de NINE( Neumonia
intersticial no especifica) en los pacientes con AR, al contrario de lo que ocurre en el resto de las conectivopatias. El
hallazgo mas usual en la TCAR es la presencia de una reticulacion de predominio basal y periférica asociada a un grado
variable, de panalizacion(Fig. 1 y 2). La AR con patrén histologico de NIU presenta un peor pronostico que cuando se
asocia a NINE(Fig. 3).

Los nodulos reumatoideos se han descrito en un 4% de los pacientes con AR y se asocian a altos valores de Factor
Reumatoideo(Fig. 4).Son caracteristicamente bien definidos, tienen un didmetro maximo de 0.5-5cms, son de
distribucion periférica, de predominio en lobulos superiores y medios y pueden cavitar en el 50% de los casos(Fig. 5).
Su curso es variable pudiendo regresar espontdneamente o permanecer estables.

Los pacientes estan asintomaticos al menos que un nédulo cavitado se rompa al espacio pleural, produciendo
neumotorax, hidroneumotdrax o empiema.

Las condensaciones pulmonares pueden aparecer en la AR, con una distribucion preferente periférica y en campos
inferiores. Su aparicion sugiere neumonia organizada, que a su vez puede ser secundaria a farmacos o a infeccion que
son dos entidades que surgen con frecuencia durante el transcurso de la enfermedad lo que dificulta el diagnéstico y
obliga a plantear el diagnéstico diferencial entre toxicidad a farmacos (metrotexate, sales de oro, pencilamina..),
neumonia organizada, infeccion o exacerbacion aguda de neumopatia intersticial.

Esclerodermia

Es un desorden autoinmune multisistémico caracterizado por sobreproduccion de colageno, que conlleva a fibrosis de la
piel, pulmones, 6rganos viscerales y vasculopatia de pequefios vasos.

La enfermedad intersticial pulmonar es la afeccion pulmonar mas comun en los pacientes con esclerodermia( ESCL), en
los que es la principal causa de mortalidad. A diferencia de lo que ocurre en la AR, en la ESCL la NINE es mas
frecuente que la NIU, lo que concuerda con los hallazgos mas habituales en la TCAR: vidrio deslustrado asociado a
reticulacion fina, de localizacion subpleural, basal y posterior(Fig.6 y 7). Con frecuencia el patron radiologico en la
ESCL es similar al de la NINE fibrética observandose bronquiectasias por traccion y bronquioloectasias (Fig. 8 y 9).

La panalizacion generalmente estd ausente o es leve, aunque se ha descrito hasta en el 37% de pacientes con ESCL y
neumopatia intersticial sintomatica asociada. La presencia de panalizacion al diagndstico se correlaciona con el
deterioro funcional restrictivo y peor pronostico.

La hipertension pulmonar (HTP) se presenta en el 10-16% de los pacientes, sobre todo en la ESCL limitada. En TC
observamos una dilatacion del cono de la arteria pulmonar( que suele ser mayor de 30mm) y de sus ramas( Fig.10) . El
derrame o engrosamiento pericardico se correlaciona con la presencia de hipertension pulmonar en la ecocardiografia.

La alteracion esofagica es frecuente, descrito en el 97% de los pacientes, lo que puede conllevar a neumonitis por
aspiracion o bronquiolitis. El hallazgo de un eso6fago dilatado en un paciente con enfermedad intersticial pulmonar
sugiere ESCL (Fig 11).

La ESCL se asocia a mayor riesgo de cancer de pulmon, con independencia de la existencia de otros factores de riesgo.

Lupus Eritematoso Sistémico

Es una enfermedad autoinmune caracterizada por inflamacion, deposito de complejos inmunes y vasculitis, que afecta
principalmente a mujeres.

La alteracion toracica mas frecuente en el Lupus Eritematoso Sistémico( LES) es la pleuritis, asociada o no a derrame
pleural( unilateral o bilateral). El derrame pericardico y la cardiomegalia puede presentarse en un 35% de los pacientes
(Fig.12).

La enfermedad pulmonar aguda en pacientes con lupus que presentan un patrén consolidativo parcheado en TCAR
puede representar neumonia, neumonitis aguda lupica, hemorragia alveolar o edema pulmonar. La infeccion es la
complicacion pulmonar mas frecuente, y una importante causa de mortalidad y morbilidad en estos pacientes. La
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neumonia lupica corresponde histolégicamente a grados variables de hemorragia y dafio alveolar difuso (DAD), lo que
se manifiesta como vidrio deslustrado y condensaciones extensas en la TC.

La enfermedad intersticial pulmonar es menos frecuente que en el resto de las ETC, aunque en 1/3 de los pacientes
asintomaticos se aprecian leves alteraciones en la TCAR; los hallazgos mas usuales son el vidrio deslustrado asociado a
reticulacion intralobulillar, lineas septales interlobulillares y bandas parenquimatosas.

Otras alteraciones asociadas al LES son la hipertension pulmonar (con menor frecuencia que en la ESCL), la
hipomotilidad diafragmatica y la trombosis secundaria al sindrome antifosfolipido, frecuentemente asociado al LES.

Polimiositis/Dermatomiositis

La NINE es la afeccion pulmonar mas frecuente en este grupo de pacientes(Fig.13), seguida de la neumonia organizadal
Fig. 14, 15 Y 16). Los hallazgos radiolégicos concuerdan con la histologia, y los mas usuales son el vidrio deslustrado,
la reticulacion intralobulillar, las bronquiectasias por traccion y la consolidacion; todo ello muestra un predominio por
l16bulos inferiores.

Las consolidaciones aparecen con mas frecuencia en la Polimiositis/dermatomiositis

( PM/DM) que en el resto de las ETC e, histologicamente, se corresponden con una neumonia organizada con
descompensaciones respiratorias agudas con sustrato histoloégico de DAD (que conllevan una alta mortalidad) y con la
neumonia por aspiracion secundaria a la lesion muscular.

La enfermedad pulmonar intersticial puede preceder las lesiones musculares o cutaneas. Aproximadamente 75% pueden
presentar compromiso cardiovascular, de los cuales el 45% desarrolla fallo cardiaco congestivo.

Sindrome de Sjogren

Es una enfermedad autoinmune cronica caracterizada por infiltracion linfocitica de varios oérganos, principalmente las
glandulas salivares y lacrimales, resultando en queratoconjuntivitis seca y xerostomia. Afecta mayoritariamente a
mujeres en la cuarta y quinta década de la vida.

El SSj es relativamente frecuente, y puede aparecer aislado(forma primaria) o asociado a otras conectivopatias, con
mayor frecuencia a la AR (forma secundaria).

Las manifestaciones pulmonares mas frecuente son la enfermedad pulmonar intersticial y la enfermedad de la via aérea.
El patron intersticial mas comun es de NINE, seguida de neumonia organizada, NIU y NIL(Neumonia intersticial
linfocitica).

Otros hallazgos en la TCAR son: patrén de bronquiolitis (atrapamiento aéreo, engrosamiento de paredes bronquiales,
bronquiectasias/bronquioloectasias y arbol en brotes), quistes aéreos peribroncovasculares, nodulos, lineas septales y
vidrio deslustrado

Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo

La enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC) se caracteriza por la presencia combinada de hallazgos de LES,
ESCL y PM/DM junto con anticuerpos anti-RNP. Las lesiones pulmonares son frecuentes y parecidas a las que
aparecen en las conectivopatias antes mencionadas.

El 66% de los pacientes con EMTC pueden presentar enfermedad intersticial activa. Suele presentarse como un patrén
radiologico de NINE. La panalizacion es muy rara.

La hipertension pulmonar esté presente en el 4% de los pacientes con EMTC y es una causa importante de mortalidad.
Otros hallazgos asociados a EMTC son el derrame y el engrosamiento pleural asi como las alteraciones esofagicas.

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Paciente masculino de 81 afios con diagnostico de AR de larga evolucion. Estudio de TCAR,
cortes axiales en bases pulmonares que muestra enfermedad intersticial pulmonar con un patrén
radiologico de NIU.[J Se observa una reticulacion bilateral, de predominio subpleural y basal, asociada a
bronquiectasias/ /por traccion y panalizacion.
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Fig. 2: En cortes mas superiores del mismo paciente observamos el patron de reticulacion fina, con
cambios en vidrio deslustrado y bronquiectasias cilindricas.
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Fig. 3: Paciente femenina de 55 afios con artritis reumatoide seropositiva. Patron tipico de NINE: Vidrio
deslustrado periférico en bases, bronquiectasias por traccion y engrosamiento de septos sin panalizacion.

Fig. 4: Paciente masculino de 74 anos con artritis reumatoide de larga evolucion. Estudio TAC torax en
cortes axiales. Se observan dos nddulos en vidrio deslustado infracentrimétricos en LSD. Corresponden a
nddulos reumatoideos.
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Fig. 5: En el mismo paciente, en imagenes axiales mas basales, se observan dos ndédulos reumaticos de
mayor tamafno en LID, uno de ellos cavitado.
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Fig. 6: Paciente femenina de 38 afios con diagndstico de esclerodermia. Estudio de TCAR en cortes
axiales que muestra un patron reticular bilateral, que asocia cambios en vidrio deslustrado de predominio
basal y subpleural. Se observa asimismo bronquiectasias de traccion bibasales. /[

| .

Fig. 7: Reconstrucciones en sagital y coronal de la misma paciente, en donde se observa el predominio
bibasal bilateral. Estos hallazgos corresponden a enfermedad intersticial bilateral tipo NINE.
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Fig. 8: Paciente masculino de 68 afos con diagndstico de esclerodermia. Patrén pulmonar intersticial
afectando principalmente ambas bases y LM, que asocia cambios de vidrio deslustrado y formacion de
bronquiectasias bilaterales y bibasales. Corresponde a un patrén de NINE.
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Fig. 9: Iméagenes basales del anterior paciente. Patron pulmonar intersticial afectando principalmente
ambas bases y LM, que asocia cambios de vidrio deslustrado y formacion de bronquiectasias bilaterales
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y bibasales. Corresponde a un patron de NINE con cambios fibroticos avanzados.

Fig. 10: Paciente femenina de 63 afios, diagnostico de esclerodermia con dilatacion del cono de la arteria
pulmonar, con un didmetro de 36mm, en relacién a cambios de Hipertension pulmonar.
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Fig. 11: Imagenes axiales de la misma paciente, en donde observamos dilatacion esofagica con un nivel
hidroaéreo en su interior.
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Fig. 12: Derrame pleuropericardico en paciente con Lupus Eritematoso Sistémico, de etiologia no
cardiaca ni infecciosa. PAAF pleural no exudado y negativo para células malignas.
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Fig. 13: Paciente femenina de 52 afios con diagnostico de dermatomiositis. TCAR en reconstrucciones
axiales en donde se observa infiltrados pulmonares intersticiales difusos y bilaterales, con
engrosamientos septales y areas en vidrio deslustrado. Hallazgos sugestivos de NINE.
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Fig. 14: Paciente femenina de 27 afios con diagnostico de dermatomiositis. Estudio TCAR con
afectacion de areas subpleurales posteriores con una patréon en vidrio deslustrado y condensacion basal

derecha. Asocia bullas subpleurales posteriores. Estos hallazgos pueden estar en relacion a NINE o
NOC.
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Fig. 15: Paciente masculino de 48 afios con diagnodstico de dermatomiositis. TCAR en imagenes axiales
con hallazgos de enfermedad intersticial pulmonar consistente en opacidades parcheadas en ambos

l6bulos inferiores, bronquiectasias de aspecto traccional, con leve pérdida de volumen de las porciones
afectas.
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Fig. 16: Imagen axial mas superior de mismo paciente y reconstruccion en coronal. Destaca las

opacidades subpleurales de aspecto pseudonodular. Estos hallazgos en relacion a enfermedad intersticial
bilateral difusa de predominio bibasal, sugestivo de neumonia organizada.

Conclusiones

Las ETC se asocian a un amplio espectro de afecciones tordcicas, que conllevan una alta morbilidad y mortalidad. El
radiologo debe conocer estas entidades y realizar una valoracion sistematica de las imagenes radioldgicas del TCAR
para orientar la neumopatia intersticial, diagnosticar los casos de NIU y/o guiar la biopsia pulmonar en los casos
necesarios para conseguir el diagndstico y tratamiento precoz de estas patologias que requieren un enfoque
multidisciplinar que integre los datos clinicos, radioldgicos e histologicos.
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