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Manifestaciones toracicas de las
enfermedades del tejido conjuntivo:
un “up-to-date™ de los patrones
intersticiales tipicos a las raras
afectaciones mixtas

Pablo Tomas Munhoz, Antonio Gamez Martinez, Genaro Lopez
Milena, Maria Dolores Garcia Roa

Hospital Universitario Virgen de las Nieves de Granada

Objetivos Docentes:

Realizar una puesta al dia del conocimiento en torno a los hallazgos radiologicos
toracicos tipicos y atipicos mas comunmente encontrados en los pacientes
afectados por alguna de las enfermedades sistémicas del tejido conjuntivo.

Asi mismo, se pretende describir otras posibles combinaciones infrecuentes de
afectacion en el marco de pacientes complejos que cumplen criterios para
enfermedad del tejido conectivo mixta o no categorizable.
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Revision del tema:

INTRODUCCION:

Las enfermedades del tejido conectivo (ETC) constituyen un espectro de patologias
inflamatorias que se caracterizan por una disregulacion inmunologica con fenomenos
autoinmunes (como los autoanticuerpos circulantes) y una disfuncidon organica multisistémica
inmunomediada. En este grupo podemos considerar:

e Artritis reumatoide (AR)

* Lupus eritematoso sistémico (LES)

* Esclerosis sistémica (ES)

* Polimiositis/dermatomyositis (PM/DM) (incluye sindrome antisintetasa)
* Sindrome de Sjogren primario (SS)

 Enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC)

* ETC indiferenciada

Existe gran heterogeneidad clinica, pudiendo afectar potencialmente cada una de ellas a
cualquier érgano o sistema, con el pulmén como posible diana comun. En el térax, una ETC
puede afectar a multiples compartimentos mas alla del parénquima pulmonar, como |la
pleura, el pericardio, la via aérea, el corazén, los grandes vasos, el sistema
musculoesquelético o la vasculatura pulmonar.

Asi mismo, dentro del aparato respiratorio cualquier estructura se encuentra amenazada de
verse afectada, desde la via aérea principal hasta el alveolo y el intersticio. No obstante, cada
ETC presenta cierta querencia por unas manifestaciones concretas, por ejemplo, la ES suele
desarrollar fibrosis pulmonar e hipertension pulmonar, en el LES aparece derrame pleural
con frecuencia, y en la AR y el SS se desarrolla bronquiolitis, bronquiectasia y enfermedad
intersticial pulmonar (EIP) de forma habitual.

Dentro de las manifestaciones pulmonares de las enfermedades reumaticas, destaca el
concepto de enfermedad intersticial pulmonar asociada a enfermedad del tejido conectivo
(EIP/ETC). Se trata de conjunto de afecciones infrecuentes, mal comprendidas en su
fisiopatologia y en su historia natural hasta los ultimos anos, que pueden desembocar en un
desarrollo fatal de la enfermedad en su evolucion. La EIP y |la hipertension arterial pulmonar
(HTAP) son las manifestaciones toracicas mas frecuentes de las ETC y son una importante
causa de morbimortalidad entre estos pacientes.
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Manifestaciones pulmonares de las enfermedades reumaticas

4

Enfermedad intersticial pulmonar asociada a Enfermedad del tejido conectivo (EIP/ETC)

@.-

Exposiciones

ambientales

Infecciones

EIP/ETC

La presentacion clinica puede ser muy heterogénea e inespecifica y sus manifestaciones
radiologicas, e incluso histopatoldgicas, con frecuencia se solapan con las de otras
enfermedades intersticiales del pulmon como las enfermedades intersticiales idiopaticas (Ell),
las enfermedades infecciosas del pulmén, las exposiciones a compuestos/toxicos
medioambientales, o las afecciones pulmonares por medicamentos. Ademas, con frecuencia
estas diferentes etiologias pueden coexistir en el mismo paciente ya que una persona con ETC
puede ser fumador o puede estar en tratamiento con diferentes farmacos potencialmente
toxicos para el pulmon o ser victimas de infecciones respiratorias por efecto de estos.

La distincion con otras posibles enfermedades pulmonares debe apoyarse en el contexto
clinico del paciente y en la ausencia o presencia de dano en otros aparatos y sistemas. Todo
ello tendra una influencia muy significativa en el pronodstico del paciente pues, salvo algunas
excepciones, la mayor parte de EIP/ETC asocian una mejor respuesta a tratamiento que la FPI,
por ejemplo.

La evolucion de estas manifestaciones puede ser extremadamente variable, desde una
afectacion permanente, cronica y asintomatica en la historia natural de la enfermedad hasta
un rapido deterioro con desarrollo fatal.

En resumen, el diagndstico y el manejo clinico de estos pacientes es dificil y debe basarse en
la combinacion de distintas aproximaciones diagnosticas: la clinica, el laboratorio y las
técnicas de imagen principalmente.
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PAPEL DEL RADIOLOGO

1- Identificar la EIP/ETC y participar en el
' diagndstico diferencial

Graduar la afectacion y valorar la evolucion
de la EIP/ETC

2 5

Valorar respuesta a tratamiento

‘ Identificar complicaciones

a4

Otra funcion de la imagen puede ser la guia para la toma de biopsias pulmonares.

La realizacion de TCAR pulmonar para monitorizar la progresion de la enfermedad no es
siempre necesaria y las pruebas funcionales pueden ser suficientes para valorarla. En caso de
empeoramientos inexplicados o dudas puede ser necesaria.

Valor de la TCAR pulmonar:

La TCAR tiene una elevada sensibilidad y especificidad para diagnosticar con certeza l|a
enfermedad intersticial pulmonar y la fibrosis. Su mayor limitacion esta en la ausencia de
fiabilidad para establecer una correlacion entre la extension de las lesiones y la severidad de
las manifestaciones clinicas.

La TCAR tiene también un importante papel en |la deteccion de signos sugestivos de
enfermedad potencialmente reversible. Se asume, al igual que en las Ell, que la presencia de
vidrio deslustrado no asociado a signos de fibrosis (como las bronquiectasias por traccion y la
panalizacion) sugiere reversibilidad y respuesta positiva al tratamiento. Por otra parte, la
ausencia de vidrio deslustrado y la demostracion de signos de fibrosis establecida en la TCAR
pueden evitar que estos pacientes se sometan de manera infructuosa a tratamientos
potencialmente toxicos.

El enfoque multidisciplinar de la afeccion pulmonar en las ETC es imprescindible para el
correcto diagnostico y manejo de estos pacientes. La alta rentabilidad de la TCAR, asociada a
una correcta valoracion de la clinica, de las pruebas funcionales, del lavado broncoalveolar
(BAL) vy de los datos de laboratorio hace que, en la practica clinica habitual, |a biopsia pueda
limitarse a los casos con presentacion clinica o radiologica atipica.
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SEMIOLOGIA RADIOLOGICA BASICA:

>

1) PATRONES DE ENFERMEDAD INTERSTICIAL PULMONAR

Los hallazgos radioldgicos e histopatologicos de las EIP son similares tanto en las Ell como en las ETC por lo que usamos los
patrones radiologicos de las Ell para describir la afectacion intersticial de las ETC. A nivel histopatolégico, en las EIP/ETC se
observan menos focos fibroblasticos y mas agregados linfocitarios en el intersticio que en las Ell. El prondstico suele ser mejor
para las EIP en el contexto de ETC que las que son idiopaticas (salvo en la NIU por AR).

La coexistencia de mas de un patron histologico y radiolégico en la misma biopsia y en el mismo TC es sugestivo de ETC de
fondo y nos debe de poner en alerta. Los patrones de EIP mas comunes son los de NINE, NIU, NOC y NIL.

O Neumonia intersticial no especifica (NINE)

Es el patron de EIP mas frecuente en la ETC y es, con diferencia, mas frecuente que la NINE en el contexto de Ell. Toda patron
de NINE diagnosticado de novo debe implicar un estudio de posible ETC oculta sin manifestaciones extratoracicas.

Puede aparecer en cualquier ETC, aunque es mas tipico de la ES, PM/DM y de EMTC.

Se caracteriza por su homogeneidad espacial y temporal en su afectacion del parénquima. Predomina la opacidad “en vidrio
deslustrado”. Aparece reticulacion leve, bronquiectasias y bronquiolectasias como signos de fibrosis con la evolucion de la
enfermedad. Afecta principalmente a l|ébulos inferiores y peribroncovascular sin claro gradiente. Puede existit respeto
subpleural fino de la fibrosis. El patron en panal de abeja (microquistico) es raro y se da en estados muy avanzados.

Puede clasificarse en 2 categorias segun predomine la actividad inflamatoria o la fibrosis:
- NINE celular (responde a tratamiento): infiltracion de linfocitos y células plasmaticas del intersticio.

Ejemplo de NINE celular: afectacion difusa y homogénea de “vidrio deslustrado” con engrosamiento del intersticio peribroncovascular (flechas rojas) y
discreta reticulacion subpleural (flecha azul).

- NINE fibrética (peor pronostico, escasa respuesta a tratamiento) engrosamiento fibrotico del intersticio homogéneo que
preserva la arquitectura alveolar.

Ejemplo de NINE
fibrotica en evolucion:
marcada reticulacion
subpleural y
engrosamiento de septos
interlobulillares con
“vidrio deslustrado” de
predominio en ambos
LL.Il. 'y en segmentos
anteriores. Afectacion
pulmonar en franca
progresion tras 4 anos de
seguimiento.

N
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O Neumonia intersticial usual (NIU)

Es el segundo patron mas frecuente en las ETC y el primero en el contexto de la AR. Se desarrollan focos inflamatorios vy
fibroblasticos en el intersticio que distorsionan la arquitectura alveolar originando la panalizacion subpleural y paraseptal.

Es preciso recordar que existen criterios para definir el patron de NIU como “definido”, “posible” o “inconsistente” por TCAR y
por histologia (y “probable” solo por histologia), que no abordaremos en este texto.

La NIU se caracteriza por su heterogeneidad espacial y temporal en su afectacion (focos de fibrosis y focos de pulmon sano
entremezclados). En imagen distinguimos reticulacion, bronquiectasias de traccion y patron “en panal de abeja” con gradiente
apicobasal como manifestaciones de fibrosis que implican distorsién arquitectural y pérdida de volumen de predominio
periférico y en ambos Iobulos inferiores. El patron en panal es un acumulo de imagenes quisticas aéreas bien delimitadas por
finas paredes que comparten y se debe de diferenciar del enfisema paraseptal, que predomina en LL.SS.

A diferencia de la NINE, la opacidad “ en vidrio deslustrado” no predomina y puede aparecer en zonas de fibrosis (reticulacion)
incipiente adyacente al panal.

Ejemplo de patron NIU: signos de fibrosis pulmonar en forma de areas de panalizacion (flechas rojas), reticulacion subpleural con “vidrio deslustrado”
(flechas azules) y bronquiectasias de traccion (flechas verdes) con evidente predominio bibasal y periférico.

O Neumonia organizada (NO)
Como los demas patrones, puede aparecer en cualquier ETC, aunque es mas tipica de la PM/DM.

En las muestras patologicas aparece tejido granulomatoso en el espacio aéreo alveolar, bronquiolar y de pequena via. Puede
coexistir con la NINE. En TCAR se distinguen consolidaciones alveolares focales migratorias bilaterales de distribucion periférica
vy peribroncovasculares con ligero predominio en |débulos inferiores. También suelen acompanar opacidades “en vidrio
deslustrado” parcheadas y consolidaciones nodulares tipo masa. Un signo casi patognomonico es el del atolén en el que existen
zonas de “vidrio deslustrado” nodulares o poligonales rodeadas de un halo de consolidacion alveolar. Puede existir dilatacion

bronquial en el interior de la consolidacion.

mmesssm) 30 dias despues

Ejemplo de patron NO en evolucion:
consolidaciones alveolares de localizacion
cambiante (migratorias) bilaterales y periféricas
de predominio en LL.Il. (flechas rojas). Se puede
apreciar el signo del atolon (flecha azul). Tambien
se aprecia alguna bronquiectasia en el interior de
la consolidacion (flecha verde).

>
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O Neumonia intersticial linfoide (NIL)

Rara e inespecifica, aunque algo mas asociada a ES, LES y AR. Puede aparecer también ante cualquier situacion de
inmunodeficiencia.

Aparece un infiltrado intersticial de linfocitos policlonales y células plasmaticas en los septos alveolares con hiperplasia linfoide
de la mucosa bronquial. Esto se manifiesta en la TCAR como opacidades “en vidrio deslustrado” y quistes aéreos de pared fina
de predominio basal y peribroncovascular, asi como noédulos pequenos perilinfaticos y engrosamiento de septos
interlobulillares. La aparicion de nodulos grandes pueden sugerir linfoma o amiloidosis. No es rara la presencia de adenopatias
mediastinicas.

Ejemplo de NIL en el que se aprecian nodulos centrilobulillares rodeados de “vidrio deslustrado” de predominio en ambos LL.Il. (flechas verdes) con
resolucion casi completa tras tratamiento en control de imagen TCAR.

O Dano alveolar difuso (DAD)

lgualmente poco frecuente e inespecifica, se correlaciona mas con exacerbaciones agudas de las EIP. Aparece en la ARy en el
SSj. En el contexto del LES se conoce como la neumonitis lupica.

Recordamos que en el contexto de las EIP asociadas a la ETC no debemos hablar de neumonia intersticial aguda (NIA) ya que
esta entidad solo se encuadra en el grupo de las Ell.

La traduccion histologica es la de dano alveolar difuso (DAD) donde el espacio aéreo alveolar se edematiza y se llena de
membranas hialinas y leucocitos, a veces también de hemorragia. También asocia edema intersticial. Mediante TCAR se
manifiesta por opacidades alveolares y “en vidrio deslustrado” de predominio en lébulos inferiores de forma bilateral y
simétrica con evolucion aguda/subaguda.

4 semanas

Ejemplo de evolucion fatal de un
patron de DAD: progresiva aparicion
de consolidaciones alveolares y “en
vidrio deslustrado” de distribucion
central y bilaterales (flechas rojas)
simulando un edema agudo de
pulmén. El  paciente  acabd
falleciendo, desenlace frecuente en
este sindrome.
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2) BRONQUIOLITIS

O Bronquiolitis obliterante o constrictiva (BO)

Consiste en una fibrosis peribronquiolar concéntrica que estrecha y oblitera la luz, que se manifiesta en la TCAR como
aparicion de un patron en mosaico del parénquima en inspiracion con evidentes areas de atrapamiento aéreo en espiracion.
Puede acompanarse de bronquiectasias/bronquiolectasias, arbol en brote y de engrosamiento de las paredes bronquiales.

O Bronquiolitis folicular (BF)

Existe una infiltracion peribronquial/peribronquiolar de foliculos linfoides que se
manifiestan en imagen por pequenos ndédulos centrilobulillares y por areas de

opacidad “en vidrio deslustrado” o alveolar. Es una manifestacion tipica de la AR
v del SSJ.

La diferenciacion de ambos tipos de bronquiolitis es importante ya que la BF
responde bien a corticoides, no asi la BO que se considera irreversible y puede

ser una indicacion de trasplante pulmonar.

Ejemplo bronquiolitis folicular: nédulos centrilobulillares de distribucidon difusa por ambos
pulmones con escaso “vidrio deslustrado” a su alrededor.

3) HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR (HTAP)

Se considera HP cuando el valor medio de la presion en la arteria pulmonar (AP), medido con cateterismo cardiaco derecho, es
igual o superior a 25mmHg en reposo. La confirmacion diagndstica, por tanto, solo se pude realizar mediante estudios
hemodinamicos.

Signos radiologicos indirectos de HTAP:

- Aumento de calibre de las arterias pulmonares principales (APD >23mm y APl >21mm) y del tronco pulmonar (>29mm).
Su ausencia no lo descarta.

. Ratio Art.Pulmonar/Aorta superior a 1.

- Relacion arterias/bronquios segmentarios mayor de 1.

- Arterias segmentarias alargadas y tortuosas.

. Anastomosis periféricas con arterias intercostales.

- Dilatacion e hipertrofia de cavidades cardiacas derechas (indice VD/VI mayor de 1, idealmente medido en plano de 4
camaras) e inversion del tabique interventricular.

- Dilatacion y reflujo de contraste hacia VCIl y VSH, a vena acigos y seno coronario.

- Patron parenquimatoso en mosaico (areas parcheadas de hiperemia con otras de oligohemia)

La asociacidn con derrame pericardico suele implicar gravedad.

Signos indirectos de HTAP: reflujo de contraste intravenoso a venas suprahepaticas, dilatacion patoldgica de la arteria
pulmonar principal, dilatacion de cavidades cardiacas derechas con inversion del tabique interventricular.
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ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONJUNTIVO:

1) ARTRITIS REUMATOIDE

Poliartropatia inflamatoria cronica y simétrica con destruccion cartilaginosa y erosiones 6seas que afecta tipicamente a las pequenas
articulaciones de las manos y los pies, aunque puede afectar a cualquier articulacion. Es la ETC mas frecuente con una prevalencia cercana al
1% de la poblacion general. El perfil tipico es el de mujer de edad media (25-50 anos).

Las manifestaciones extrarticulares de la enfermedad (hasta 40% de los pacientes), como las toracicas, son mas propias de las AR
seropositivas (factor reumatoide y anticuerpos anti-CCP) con enfermedad nodular. Estas pueden aparecer previamente, de forma
concomitante o posterior a la afectacion articular, lo que puede simplificar o complicar de forma importante el diagnostico. Ejemplos son la
pericarditis, la vasculitis, los nddulos reumatoides, la enfermedad cardiovascular...

La afectacion pulmonar es mas frecuente en hombres y fumadores y suele manifestarse en estadios tardios de la enfermedad.

Manifestaciones toracicas no cardiacas (5-20%):

O

Pleuritis y derrame pleural: |a mas frecuente. Suele ser leve y unilateral. Formas:
— Derrame pleural cardiogénico: suele ser bilateral y asociar signos de fallo de bomba en pulmén y alteraciones cardiacas.

— Pleuritis con derrame por afectacion inflamatoria: puede dar imagen similar a un empiema, aunque suele ser unilateral y de escasa
cuantia.

— Engrosamiento fibroso y nodular: por afectacion inflamatoria cronica reumatoidea, puede dar imagen parecida a un mesotelioma.

Enfermedad intersticial pulmonar: presente en el 25% de los pacientes aunque significativa solo en el 5-10% de todos los pacientes
con AR, multiplicando por 3 el riesgo de muerte. Patron tipico es el de NIU, lo que puede implicar una mortalidad proxima a la de
los pacientes con FPI. Seguido de la NINE y la NO (NID y la NIL son raras). Con frecuencia se pueden solapar patrones de NIU y NINE
en la TCAR que pueden hacer necesaria la biopsia pulmonar para poder adecuar el tratamiento.

Exacerbaciones agudas en el contexto de EIP/AR. Deterioro hipoxemiante con nuevos hallazgos radiologicos en el contexto de una
EIP/ETC (normalmente NIU) que es preciso diferenciar de otras causas (NIA, TEP, infecciones, hemorragia alveolar, disfuncion
cardiaca, toxicidad por farmacos...)

Nodulos reumatoideos necrobidticos: hasta en el 20% de los pacientes, suelen ser asintomaticos y son mas frecuentes en hombres,
con nodulos cutaneos, seropositivos y fumadores. Miden entre 0,5y 5 cm, se localizan en periferia de campos pulmonares medios y
superiores. Pueden cavitarse, crecer y resolverse espontaneamente. Raramente causan hemoptisis o se rompen hacia la pleura
causando derrame, neumotorax (fistula broncopleural) o empiema. El diagnostico diferencial es con los tumores, la amiloidosis y las
infecciones (émbolos sépticos, hongos...).

Afectacion de la via aérea: puede ser un patron de NO, bronquiolitis folicular o bronquiolitis obliterante. Su diagndstico puede
hacer optar por un tratamiento de perfil antinflamatorio o inmunomodulador, aunque a veces puede avocar al trasplante de
pulmoén. Pueden aparecer bronquiectasias cilindricas.

Signos de artropatia inflamatoria en |la TC o radiografia (hombro y laringe).

Ejemplo de patrdn
de NIU en paciente
con AR,
identificble por la
presencia de areas

periféricas de
panalizacion en
ambos LL.1I.

(flechas rojas) vy
bronquiectasias de
traccion (flecha
azul).

Patron de bronquiolitis
folicular en paciente
con AR. Destaca |Ia
presencia de multiples
nodulos
centrilobullillares  de
distribucion difusa por
ambos pulmones vy
engrosamiento de las
paredes bronquiales
(flechas rojas).
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2) LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Enfermedad autoinmune multisistémica con predileccion por mujeres (6-9 a 1) en edad reproductiva.

Manifestaciones toracicas:

® Pleuritis ltpica / Derrame pleural (30-50%, la mas frecuente) con disnea, dolor toracico y fiebre. Uni o bilateral y de cantidad leve
habitualmente. Es un criterio diagnostico de LES.

® Derrame pericardico (35%) y cardiomegalia.

O Neumonitis lupica aguda (14%): siendo sus manifestaciones similares a las de una infeccion (consolidaciones alveolares o en vidrio
deslustrado de distribucion central). Es esencial descartar causa infecciosa. Su mortalidad puede alcanzar el 50%.

O Dano alveolar difuso (2-5%): similar a la neumonitis, con alta mortalidad (50%). Pacientes con disnea subita y bajo hematocrito.
Puede asociar hemorragia alveolar o derrame.

O Sindrome del pulmon encogido: poco frecuente, es un trastorno restrictivo por pérdida de volumen pulmonar no asociada a fibrosis

ni a enfermedad pleural. En TC se aprecia pérdida de volumen pulmonar sin causa objetivable, con alguna atelectasia basal pasiva,
y con posible pérdida de grosor de las cruras diafragmaticas.

® Hipertension arterial pulmonar

O Eventos trombadticos arteriales y venosos: en el contexto de sindrome antifosfolipido asociado, puede implicar presencia de TEP,
infarto pulmonar, etc.

O Enfermedad intersticial y de la via aérea: muy poco frecuente (3%), al contrario que el resto de ETC. El patron mas tipico es el de
NINE.

O Neumonia adquirida en la comunidad y por agentes oportunistas, sobre todo en inmunodeprimidos por el tratamiento.

e Hemorragia pulmonar

3) ESCLEROSIS SISTEMICA

Enfermedad multisistémica mas frecuente en mujeres (de 1/3 a 1/8) de entre 45 y 65 afios. Histolégicamente se caracteriza por inflamacion,
fibrosis y dano vascular. Es la ETC que mas frecuentemente afecta al pulmon. Tiene dos formas de presentacién con diferencias clinicas,
serologicas y pronosticas:

- ES limitada: es el sindrome CREST (calcinosis, Raynaud, hipomotilidad esofagica, esclerodactilia, teleangiectasia)

- ES difusa: Es frecuente la afectacion pulmonar en la esclerodermia, esencialmente en forma de enfermedad intersticial, constituyendo la
causa mas frecuente de exitus en esta patologia.

El grado de fibrosis pulmonar por TCAR puede ser un factor influyente en clasificaciones prondsticas que ayuden a tomar decisiones
terapéuticas. Puede aparece de forma difusa en el 50% de los casos.

Manifestaciones toracicas:

e EIP: (hasta un 75%) Mas frecuente en la forma difusa, el patron de afectacion mas frecuente es el de la NINE ( con patron fibroético),
siendo el de NIU, NOC y dafo alveolar difuso menos comunes. Existe tendencia al desarrollo de hipertension pulmonar secundaria
(por fibrosis y por vasculopatia inflamatoria).

O Signos de hipertension pulmonar, desproporcionados en relacion a la afectacion parenquimatosa. Mas tipico de la forma limitada.

® Dilatacion esofagica por hipomotilidad (hasta en el 97%). Esto puede implicar aspiraciones con bronconeumonias y bronquilitis
asociadas de predominio bibasal.

O Anomalias pleurales (engrosamientos, nodulos...)
® Calcificaciones de partes blandas.
O Signos de fallo cardiaco o afectacidn pericardica en la forma difusa.

Paciente afecto de ES limitada en el
gue se distingue un patrdon
intersticial tipo NINE con
reticulacion subpleural de
predominio anterior (flechas rojas),

con opacidades en vidrio Afectacion pulmonar intersticial atipica en forma de patron NIU en
deslusatrado (flechas amarillas) vy paciente con ES con areas de panalizacién subpleural en LL.II. (flechas
alguna bronquiectasia de traccion rojas), reticulacién y “vidrio deslustrado”, bandas subpleurales y
(flecha verde). Asocia dilatacion engrosamiento de la pared bronquial. Las dos imagenes inferiores
esofagica tipica de la ES (flechas muestran dilatacion de la arteria pulmonar por HTAP y calcificaciones
azules). de partes blandas de las falanges tipicas en la ES (flecha amarilla).
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4) POLIMOISITIS / DERMATOMIOSITIS

Enfermedad inflamatoria autoinmune que afecta de forma preferente a la musculatura proximal del cuerpo con debilidad muscular
progresiva. La DM asocia manifestaciones cutaneas como el eritema en heliotropo palpebral y las papulas de Gotrom en las manos.
Ademas, existe cierto incremento de la incidencia de diferentes neoplasias como el colon, la mama, pulmén o cérvix, sobre todo enla DM y
en pacientes de aparicion tardia (>50 a).

La afectacion pulmonar en esta enfermedad es relativamente comun, si bien suele ser de menor agresividad que en |la AR o en la
esclerodermia. No obstante, casos de rapida evolucion y desarrollo fatal también han sido descritos. Es especialmente frecuente en los
pacientes con sindrome antisintetasa y anticuerpo anti Jo-1 positivo. En ocasiones, la afectacion pulmonar puede aparecer sin
sintomatologia muscular. El cuadro pulmonar suele ser mas grave y de peor respuesta a tratamiento en la DM que en la PM.

Manifestaciones toracicas en mas del 50%:

e Enfermedad intersticial (sobre todo en sindrome antisintetasa anti Jo-1 positivo, >50%): patron de NINE es el mas comun, el de
NIU, NO y NIA menos frecuentes.

O Manifestaciones de broncoaspiracion e hipoventilacion por debilidad muscular.

O Neumomediastino espontaneo, raro.

e Calcificaciones de partes blandas.

SINDROME ANTISINTETASA: incluye EIP, miopatia inflamatoria proximal, Raynaud, fiebre, artritis inflamatoria, disfuncidon esofagica vy
anticuerpos antisintetasa en suero. Suele asociar patrones de NINE y NO coexistentes.

\

Paciente con DM que presenta un leve patron NINE en TCAR con
reticulacion y “vidrio deslustrado” periféricas (flechas rojas) con tipicas
finas lineas de respeto subpleural (flechas azules).

Cortes TCAR en planos axial, sagital y coronal de paciente con diagnodstico de sindrome
antisintetasa y afectacion intersticial pulmonar fibrosante tipo NINE con
engrosamiento irregular de tabiques interlobulillares, bronquiectasias por traccion,
reticulacion intralobulillar y subpleural (flechas azules) en LL.1I., sin claras imagenes de
panalizacion. Asocia dilatacién de arteria pulmonar en relacion con HTAP secundaria.

5) SSINDROME DE SJOGREN

Enfermedad caracterizada por la infiltracion por linfocitos T de glandulas lacrimales, salivares y del tracto respiratoria causando xeroftalmia,
xerostomia y sintomas respiratorios. Su frecuencia es mayor en mujeres (9 a 1) de edad comprendida entre los 30 y los 50. Suele presentarse
en su forma primaria, aunqgue con menor frecuencia el SS secundario se asocia a la AR, LES o a la ES.

A nivel de respiratorio, existe infiltracion linfocitaria de la via aérea (bronquiolitis folicular) y del parénquima pulmonar (NINE celular, NIL,
LNH).

Manifestaciones toracicas:

O Afectacion de la via aérea: Xerotraquea, bronquiolitis folicular y obliterante , bronquiectasias por infecciones de repeticion, quistes
aéreos peribroncovasculares, nédulos, lineas septales y “vidrio deslustrado”.

O Enfermedad intersticial: patrones de NINE (la mas frecuente), NIU, NO y NIL.

O Amiloidosis

O Linfoma No Hodgkin de células B con buen prondstico en el pulmén. Sospechar en nédulos de mas de 1 cm o consolidaciones

refractarias a tratamiento y presencia de adenopatias mediastinicas.

Paciente con diagnostico de SSj que presenta afectacion radiologica de la via
aérea por bronquiolitis con imagenes de “arbol en brote” (flechas amarillas)
en LL.Il., nodulos centrilobulillares dispersos en ambos pulmones vy
engrosamiento de las paredes bronquiales (flechas rojas).
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“vidrio deslustrado”.

de traccion (flechas
reticulacion  subpleural

(flechas verdes).

Paciente con SSj y afectacion
intersticial pulmonar con patrén
NINE que en el primer
mostraba predominio de extensas
areas de “vidrio deslustrado”
distribuidas por LL.Il. y en periferia
sugerentes de fase celular. En un
TCAR de seguimiento evolutivo se
aprecia mejoria radiologica con
desaparicion de la mayor parte del
este
momento se distinguen secuelas
por fibrosis residual en el intersticio
manifestadas por bronquiectasias
amarillas),

(flechas
rojas) y bandas subpleurales

TCAR

6) ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONJUNTIVO (EMTC o SINDROMES OVERLAP)

Asi se catalogan los pacientes que cumplen criterios para varias ETC (AR, LES, ES, PM/DM) y presentan anticuerpos anti RNP positivos.

Predomina en mujeres 9 a 1 de mediana edad. Presentan Raynaud, artritis, serositis, miosistis y disfucion esofagica.

Manifestaciones toracicas: EIP (NINE>NIU y NIL), sindromes de broncoaspiracion, HTAP, derrame pleural, etc. En definitiva se trata de una

mezcla de todo lo descrito previamente. La HTAP es una complicacion relativamente frecuente y grave en la EMTC.

4 2013

I 4 2014 2016 |
: Paciente con EMTC que en un TCAR

subpleural (flechas rojas).

evolutivo se comprobo

de consolidacion alveolar

arrosariada (flecha amarilla).

inicial mostro un patron incipiente
de NINE leve con escaso “vidrio
deslustrado” Y reticulacion

sucesivos TCAR de control

progresion de los signos tipicos de
NINE y, ademas, se sobreanadieron
signos de NO con zonas periféricas
con
broncograma aéreo de morfologia

7) ENFERMEDAD INDIFERENCIADA DEL TEJIDO CONJUNTIVO (EITC)

Enfermedad autoinmune con ANA positivos y clinica persistente al menos 3 anos vy sin criterios para ser encuadrada en una entidad concreta.
Algunos evolucionan a una ETC concreta con el tiempo. Cuando no cumplen criterios suelen presentarse de forma leve, en ocasiones con

afectacion de un solo sistema como el respiratorio, lo que nos lleva al concepto de ETC de predominio pulmonar.

8) ENFERMEDAD DEL TEJIDO CONJUNTIVO DE PREDOMINIO PULMONAR

Este reciente concepto define aquellos casos de EITC que se limitan esencialmente a una manifestacion pulmonar en el contexto de
conectivopatia inespecifica que no cumple los criterios clinicos y serologicos suficientes para ser encuadrada en una determinada entidad
reumatica (ejemplo: una EIP con anticuerpos antiCCP sin sintomas articulares). Suele manifestarse en forma de EIP tipo NINE con ANA

positivos.

Hasta un 15% de los enfermos etiquetados con Ell realmente padecen una ETC latente (21% de las NINE y un 13% de las FPI). Estos datos
resaltan la importancia de la valoracion multidisciplinar de estas patologias que a menudo requieren no solo del patdélogo, del radiologo y del
neumologo, sino también del reumatdlogo. Diagnosticar de Ell a pacientes con EIP/ETC puede hacer perder oportunidades terapéuticas

efectivas a estos pacientes.
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COMPLICACIONES:

1) EMPEORAMIENTO AGUDO DE UNA EIP/ETC

Ante el deterioro agudo de una EIP/ETC conocida el radidlogo debe de considerar fundamentalmente cuatro escenarios, todos
ellos solapados en sus caracteristicas de imagen y, a menudo, imposibles de diferenciar basandose solo en los hallazgos
radiologicos:

A. Exacerbacion aguda de la EIP: poco frecuente, aparece sobre todo en casos de AR y SSj (en el LES se conoce como la
neumonitis lUpica). La traduccion histoldgica es la de dafo alveolar difuso (DAD) donde el espacio aéreo alveolar se infiltra
de membranas hialinas y leucocitos, no debiendo hablarse de NIA ya que esta solo se encuadra en el caso de las Ell. Se
manifiesta por opacidades alveolares y en vidrio deslustrado de predominio en LL.ll. de forma bilateral y simétrica.

B. Infeccidn oportunista: infecciones por micobacterias tipicas en terapias biologicas. Neumonias por pneumocistis jirovecii
también en inmunodeprimidos de larga evolucién.

C. Hemorragia alveolar difusa (HAD): sobre todo en el LES. Condensaciones alveolares y/o “en vidrio deslustrado” de
predominio variable basal, perihiliar o difuso. Puede verse patron “crazy paving” y nodulos centrilobulillares
(conglomerados en el alveolo procesando los acumulos de hemosiderina).

D. latrogenia: por medicacion con metotrexate o leflunomida habitualmente. El patrén radiologico de empeoramiento agudo
puede ser muy variable (NO, DAD, NH, HAD...).

2) NEOPLASIAS PULMONARES

Las ETC se asocian con un riesgo elevado de cancer de pulmén, que se ve favorecido por la fibrosis pulmonar, frecuente en la AR
v en ES, o bien por la etiologia paraneoplasica de la DM/PM. También se ha encontrado una mayor incidencia de linfoma no
Hodgkin en AR y SSj principalmente, también en el LES. Por todo ello, el hallazgo de un nédulo pulmonar de nueva aparicion y/o
refractaria a tratamiento precisara de un diagnostico histologico para descartar malignidad. También de debe de sospechar en
caso de aparicion de adenopatias mediastinicas.

Neoplasia pulmonar cavitada (flechas rojas) que aparecio en la evolucion de una AR con afectacion pulmonar con patron de NIU reconocible por la
presencia de areas de panalizacion en de distribucion periférica (flechas azules)

3) EIP POR MEDICAMENTOS

Los hallazgos de EIP pueden aparecer potencialmente con cualquier farmaco antirreumatico modificador de la historia natural
de la enfermedad o terapia biologica. Su identificacion puede ser sencilla cuando existe una clara reaccion pulmonar no
infecciosa que guarda relacion temporal con la introduccién del tratamiento y la aparicion de manifestaciones en la imagen. No
asi, cuando esta afectacion aparece sobre un pulmon con EIP por enfermedad reumatica previa o cuando se sospecha
sobreinfeccion respiratoria sin evidencia de microorganismo causal, la asociacién de los nuevos hallazgos con el tratamiento
antirreumatico puede suponer un auténtico reto. El efecto toxico puede ceder con el abandono del tratamiento.

Metotrexato: puede causar NO, dano alveolar difuso, NINE , fibrosis pulmonar y neumonitis por hipersensibilidad aguda (lo
mas frecuente). Afecta al 5-10% de los pacientes a los meses de iniciar el tto. También ha sido asociado a nodulosis vy
neumotorax de repeticion.

Terapia biologica: originan reactivacion de TBC, exacerbacion de EIP, reacciones sarcoideas (nodulosis aceleradas) (tipico en el
etanercept), neumonitis por hipersensibilidad o vasculitis pulmonar.
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CONCLUSION:

Las EIP/ETC y la HTAP son las manifestaciones toracicas mas frecuentes de las ETC,
aumentando su morbimortalidad.

El patron mas comun de EIP/ETC es el de NINE, salvo para la AR en la que predomina el patron
de NIU.

El diagnostico diferencial de las complicaciones agudas es realmente dificil mediante la
radiologia y, por tanto, precisa de una correcta correlacion clinica y analitica.

Es preciso considerar la toma de terapia antirreumatica y el estado inmunologico del paciente.
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