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Objetivo docente

1)Revisar los tipos de neumonia Intersticial
asociados a la artritis reumatoide mediante TC

de alta resolucion (TCAR)

2) Comentar las modificaciones propuestas de la
Guia para la Fibrosis Pulmonar Idiopatica de la
Sociedad Fleischner, para optimizar el
diagnostico de neumonia intersticial usual (NIU)
asoclada a la artritis reumatoide
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Revision del tema

La artritis reumatoide (AR) es una enfermedad autoinmune
sistemica, de caracter Iinflamatorio cronico, que afecta
preferentemente a articulaciones de las manos de forma
simetrica. La prevalencia es de aproximadamente el 1% en
la poblacion mundial.

La afectacion del aparato respiratorio es la manifestacion
extraarticular mas frecuente (50-70 % de los pacientes). Se
puede afectar el parenquima pulmonar, la pleura y la via
aerea.

La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) asociada a AR
(EPI-AR):

« Se detecta mediante TC en el 30-50% de los pacientes
aunque solo es clinicamente significativa en un 5-10% de

|0S casos.

 Es una de las causas principales de morbi-mortalidad en
estos pacientes.

» Los factores de riesgo para su aparicion son:
- Sexo masculino

- [abaquismo

- Titulos elevados de factor reumatoide y positividad para
anticuerpos anti-peptido citrulinado (AAPC).

La EP| se puede presentar posteriormente al diagnostico de
AR, de forma sincronica o puede ser la manifestacion inicial
de la enfermedad.
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Los patrones histologicos y radiologicos de EPI-AR por
orden descendente de frecuencia son:

1- NIU (neumonia intersticial usual)
2- NINE (neumonia intersticial no especifica)
3- NO (heumonia organizada)

Como en otras conectivopatias pueden solaparse hallazgos
de distintos patrones (lo mas frecuente: NIU + NINE).

Tambien es frecuente la presencia de enfisema asociado
(generalmente al patron NIU).

El diagnostico de EPI-AR se sustenta en los hallazgos de
TCAR. Habitualmente no se realiza biopsia pulmonar.

La TCAR determina:
» La existencia o no de EP|
 El patron de afectacion y su extension
* Progresion de la enfermedad en controles posteriores

Los hallazgos de fibrosis (panalizacion, bronquiectasias de
traccion) y su extension, tienen implicacion pronostica junto
con las pruebas funcionales respiratorias (PFR) iniciales y su
evolucion
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Neumonia intersticial usual
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Los pacientes con NIU tienen un prondstico significativamente peor
que los pacientes con EPIl con patron “no NIU” (NINE, NO).
Presentan una supervivencia media de 4 anos, similar a la de
pacientes con patron NIU de la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)

Su diagnostico precoz es muy importante por el mal pronostico
que presentan y por la posibilidad actual de tratamiento con
farmacos antifibroticos (pirfenidona, nintedanib), utilizados

tambien en la FPI

Los patrones radiologicos de NIU tipica y probable NIU de las guias
para la FPI publicadas en 2018, son validos para diagnosticar NIU
en pacientes con AR (tabla 1). Figuras 1y 2.

Panalizacidn con o sin Reticulacion con o sin

Bronquiectasias / Bronquiectasias /
Hallazgos  bronquiolectasias por ~ Pronquiolectasias por
traccion traccion
Reticulacidon Vidrio deslustrado

(N0 muy extenso)

Predominio subpleural Predominio subpleural

Distribucién y basal y basal
A menudo distribucion - A menudo distribucion
heterogenea heterogénea

TABLA 1. Caracteristicas radioldgicas de patron NIU y probable NIU en TCAR
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Caso cedido por Dra. Pilar Olmedilla

Figura 1. Patron NIU. Evolucion. Varon de 60 anos con AR
sin sintomas respiratorios.

Superior: leve reticulacion subpleural, alguna bronquiolectasia
por traccion y area de panalizacion en lobulo inferior derecho.

Inferior: 3 anos despues. El paciente presentaba disnea y tos.

Se aprecia progresion de la EPI, con aumento de Ia
panalizacion.
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Figura 2. Probable NIU. Paciente de 83 anos. AR de larga
evolucion.

Reticulacion subpleural, bronquiectasias por traccion vy
escasas areas de vidrio deslustrado, de predominio en
regiones basales y posteriores. No se observa panalizacion.
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Si se aplicaran estrictamente los criterios de estas guias,
podrian no diagnosticarse algunos pacientes con NIU-AR.
Para evitarlo se han propuesto dos modificaciones a las
guias de FPI, sugeridas por el grupo de la Sociedad
Fleischner:

1. Las lesiones del patron NIU tipico y probable NIU puede
estar localizadas preferentemente en regiones
subpleurales de campos superiores y medios

(Figura 3)

2. El hallazgo de patron “en mosaico” y de atrapamiento
aereo focal no invalida el diagnostico de NIU, dada la
frecuencia de bronquiectasias en la AR (Figura 4)

El patron "en mosaico® es uno de los hallazgos
‘Inconsistentes” con el diagnostico de NIU en pacientes
con FPl. Hacen considerar |a neumonitis por
hipersensibilidad en fase cronica como un diagnostico
alternativo.
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Figura 3. Predominio en campos superiores. Mujer de 65
anos con AR.

Areas de panalizacion en las regiones anteriores de ambos
lobulos superiores con minima reticulacion en regiones basales.
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Figura 4. Patron “en mosaico” asociado a enfermedad
Intersticial. Varon de 82 anos. AR con titulos elevados de

AAPC.

Reticulacion subpleural y bronquiolectasias por traccion en
relacion con patron de probable NIU. Bronquiectasias cilindricas
en lobulo medio, lingula y ambos Iobulos inferiores e imagenes
de “arbol en brote” en Iébulo superior derecho (*). Areas de
hipoatenuacion en distintos lobulos (flechas) que corresponden

a patron “en mosaico’.
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¢, Es posible diferenciar una NIU-AR
de una NIU en relacion con FPI?

Los siguientes signos son mas especificos de NIU asociada a
conectivopatia:

1. Signo de la panalizacion exuberante (Figura 5)
2. Signo del Iobulo anterosuperior (Figura 6)
3. Signo del borde recto (“straight edge sign)” (Figura 7)

Figura 5. Sigho de la panalizacion exuberante. Extensas areas de
panalizacion que constituyen mas del 70% de las zonas con fibrosis en
el estudio.

Figura 6. Signo del lIobulo anterosuperior. Los hallazgos de fibrosis
(panalizacion) se concentran en las regiones anteriores de los |lobulos
superiores.
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Figura 7. Signo del borde recto (straight edge sign).
Reconstrucciones en plano coronal, sagital y mini MIP.

Las areas de fibrosis presentan un borde nitido con respecto al
pulmon no afectado en el eje craneocaudal.
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Enfisema y EPI-AR

La prevalencia de pacientes fumadores con EPI-AR es alta.
El tabaco esta implicado en la aparicion y empeoramiento de la
misma y en la presencia de enfisema en imagenes de TCAR.
Tambien se ha descrito la existencia de enfisema en hasta un
2% de pacientes con EPI-AR, no fumadores.
La imagen radiologica es similar a la del sindrome combinado
enfisema fibrosis (figura 8).
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Figura 8. Enfisema. Patron NIU. Varon de 68 anos diagnosticado de
AR y fumador.

Areas de enfisema centrolobulillar y paraseptal en Iébulos superiores
asociadas a reticulacion subpleural y panalizacion en regiones
posteriores de ambos Iobulos inferiores.
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Neumonia intersticial no

especifica (NINE)

Los pacientes con patron de NINE y en general patron "no
NIU"” tienen un prondstico significativamente mejor.

Los hallazgos en |la TCAR varian segun la proporcion de
Inflamacion (NINE celular) y de fibrosis (NINE fibrotica).
Figuras 9y 10.

Las lesiones radiologicos y l|a distribucion caracteristica del
patron de NINE se muestran en la tabla 2.

NEUMONIA INTERSTICIAL NO

ESPECIFICA
(NINE)

Vidrio deslustrado
Hallazgos Bronquiectasias por traccion
Reticulacion
Panalizacion (poco frecuente)

Predominio en lobulos inferiores
Distribucion
Respeta |la region subpleural en el 60% de
lOoS casos

TABLA 2. Caracteristicas radiologicas de NINE en TCAR
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Figura 9. NINE celular. Mujer de 61 anos con AR.

Extensas areas de vidrio deslustrado que predominan en
bases pulmonares, de localizacion peribroncovascular vy
subpleural y minima reticulacion. Bronquiectasias cilindricas
en |obulos inferiores.
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Figura 10. NINE fibrotica. Mujer de 58 anos, diagnosticada de
AR hace 1 ano. Factor reumatoide positivo y titulos elevados de
AAPC.

Extensas areas de vidrio deslustrado de localizacion
peribroncovascular y subpleural, con reticulacion vy
bronquiectasias por traccion.
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Neumonia organizada

(NO)

Los hallazgos de la neumonia organizada (NO) en la AR son
similares a los de |la NO presente en otras conectivopatias,
Infecciones, toxicidad por farmacos o radioterapia (Tabla 3).

Neumonia organizada (NO)

Areas de consolidacion, vidrio deslustrado,
nodulos parcheados

Hallazgos

Signo del halo inverso o atolon™

Patron perilobular®®

Distribucion Subpleural y peribronquial

TABLA 3. Caracteristicas radiologicas de neumonia
organizada en TCAR

* Signo del halo inverso o atolon: consolidacion con area
central de vidrio deslustrado (Figura 11)

** Patron perilobular: consolidaciones lineales que rodean a
los lobulillos secundarios, mas gruesas y peor definidas que el
engrosamiento septal interlobulillar, y que conforman una
apariencia en arcadas o poligonos (Figura 11)
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Figura 11. Neumonia organizada.

Areas de consolidacion alveolar y de vidrio deslustrado
bilaterales, que predominan en regiones subpleurales. Algunas
de las lesiones muestran el signo de halo inverso (flechas) y
patron perilobular (*)
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Se presenta como un cuadro de deterioro respiratorio
subagudo, con empeoramiento de la hipoxemia y hallazgo
radiologico de vidrio deslustrado (Figura 12).
Es mas frecuente en pacientes mayores, con patron NIU y en
los que han sido tratados con metotrexato.

Diagnostico diferencial:
1) Infeccion respiratoria

2) Insuficiencia cardiaca

)
)
3) Toxicidad por farmacos
4) Tromboembolismo pulmonar

Figura 12. Exacerbacion de NIU. El mismo paciente de la
figura 1, que presenta de forma aguda empeoramiento de la
disnea e hipoxemia.

En la TC se aprecian imagenes de panalizacion bilaterales
entfremezcladas con extensas areas de vidrio deslustrado.
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Conclusiones

 Lla EPI| asociada a AR se manifiesta con
diferentes patrones en TCAR, siendo el patron
NIU el mas frecuente y el que presenta peor
pronostico

» (Conocer las modificaciones propuestas de las
guias de la FPl permite diagnosticar a mayor
numero de pacientes con NIU-AR, ya que
Incluyen  clertas  peculiaridades en  su
presentacion radiologica
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