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Revisar el concepto
de las neumonias
intersticiales con

caracteristicas
autoinmunes (IPAF)

Analizar los sighos
radiologicos especificos
propuestos en las
neumonias intersticiales
usuales (NIU) asociadas a
las enfermedades del
tejido conectivo (ETC)




REVISION DEL TEMA

Enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID) (1):

* Enfermedades heterogéneas no infecciosas y no malignas del
parenquima pulmonar

 Cambios fibroticos en fases finales

* (Caracteristicas clinicas, radiologicas e histopatologicas comunes

EPID
Ve cagsa ldiopaticas Granulomatosas Otras
conocida
L Fibrosis pulmonar Sarcoidosis Histiocitosis X
- Exposicion a polvos idiopatica (FPI)
organicos/inorganicos
EPID distinta de Linfangiole.iomio
EP| MatosiIs

Conectivopatias

- Farmacos

Figura adaptada de American Thoracic Society/European Respiratory Society International Multidisciplinary Consensus
Classification of the Idiopathic Interstitial Pneumonias. Am J Respir Crit Care Med. 2002;165(2):279.



SCRI™M

REVISION DEL TEMA

DEFINICIONES HASTA 2015 DE LAS
ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO
(EPID-ECT) ASOCIADAS A EPID Y SIMILARES

(2)

Enfermedad del tejido
conectivo de
predominio pulmonar

EPID asociada a
enfermedad del tejido
conectivo (2007)

(2010)
Enfe.rmEda.d.pulmonar Enfermedad
intersticial con o | }
caracteristicas de indiferenciada del tejido
(2012)

autoinmunidad (2011)



REVISION DEL TEMA

"Task Force on Undifferentiated Forms of Connective Tissue
Disease-associated Interstitial Lung Disease”, publicado en el
2015 por la Sociedad Respiratoria Europea y la Sociedad
Toracica Americana.

Objetivo: consensuar nomenclatura y clasificacion de los
pacientes con formas sugestivas de enfermedad pulmonar

intersticial asociada a la enfermedad del tejido conectivo
(EPI-ETC) (3)

Enfermedad pulmonar
intersticial difusa (EPID)

Término Neumonia
intersticial con
caracteristicas autoinmunes

Caracteristicas clinicas,
serologicas y/o morfoldgicas
pulmonares, que sugieran la
(IPAF por sus siglas en presencia de un proceso

inglés). autoinmune

No cumplen criterios
reumatologicos de una
enfermedad del tejido

conectivo (ETC) definida.
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REVISION DEL TEMA

1. Neumonia intersticial (por TC o biopsia) +

2. Exclusion de otras etiologias +

3. No cumple criterios de enfermedad del tejido conectivo
definida +

4. >1 caracteristica de > 2 de estos ambitos:
A. Clinico
B. Seroldgico

C. Morfoldgico

1. ANA >1:320 patron homogéneo, moteado,
difuso o
a. ANA a cualquier titulo con patron nuclear

b. ANA a cualquier titulo con patron
1. Hiperqueratosis digital distal (manos de centrémero

mef:anlco) 2. Factor reumatoide x2 valores normales
2. Ulceras digitales puntiformes 3 Anti-CCP

3. Artritis o rigidez matutina poliarticular A Anti-dsDNA

>60 rlnmut.os | | 5. Anti-Ro (SS-A)
4. Teleangiectasias palmares . Anti-La (SS-B)

6
5. Fenomeno de Raynaud 7. Anti-ribonucleoproteina (RNP)
6. Edema digital no atribuible a otra causa D

8. Anti-Smith

7. Rash en la superficies digitales 9. Anti-topoisomerasa (Scl-70)

extensoras (signo de Gottron
(sig ) 10. Anti-tRNA sintetasa (e.g. Jo-1, PL-7, PL-12;
otros: EJ, OJ, KS, Zo, tRS)

11. Anti-PM-Scl
12. Anti-MDA-5




REVISION DEL TEMA

1. Patrones radiologicos en TC: , .
iPATRON DE NEUMONIA

a. NINE

Hh NO INTERSTICIAL USUAL

- NINE + NO (NIU) EXCLUIDO!

d. NLI

2. Patron histopatologico por biopsia quirurgica:

a. NINE

b. NO

c. NINE + NO

d. Infiltrado intersticial linfoideo con centros
germinales

e. Infiltracion linfoplasmocitica difusa (+/- foliculos
linfoideos)

3. Afectacion multicompartimental (anadido a la NI)

a. Derrame o engrosamiento pleural no atribuible a
otra causa

b. Derrame o engrosamiento pericardico no atribuible a
otra causa

c. Afectacion intrinseca de la via aerea no atribuible a
otra causa (por PFP, imagen, o histologia)

d. Vasculopatia pulmonar no atribuible a otra causa

NINE: Neumonia intersticial no especifica. NO: Neumonia organizada. NLI: Neumonia
intersticial linfoidea. NI: neumonia intersticial.



REVISION DEL TEMA

EXCLUSION PATRON DE NIU (tanto en TC como en biopsia):

Contexto:
- EPI-ETC se presentan comunmente con un patron de NIU

en el TC.
- Es la forma mas frecuente de EPID en pacientes con

artritis reumatoide (4)

Explicacidon de los autores (3):

- En pacientes con EPID, el patron de NIU no aumenta la
posibilidad de ETC.

- Patron de NIU no excluye IPAF, pero no cuenta como
criterio morfologico

D 4

¢ COMO DIFERENCIAR NIU DE FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA
(FP1) DE NIU ASOCIADA A IPAF?



REVISION DEL TEMA

¢ COMO DIFERENCIAR NIU DE FPI DE IPAF?

Chung et al, 2018, proponen sighos como especificos de
IPAF en pacientes con NIU-ETC (5)



REVISION DEL TEMA

SIGNO DEL LOBULO ANTEROSUPERIOR:

Fibrosis concentrada en |la cara anterior de los lobulos superiores,
con relativa preservacion de otros aspectos de los l|obulos
superiores, y afectacion concomitante del I[obulo inferior.

&

A la izquierda dibujo ilustrativo de | signo del |6bulo anterosuperior. A |la
derecha, imagen axial de un TC de térax con reconstruccion ventana de
pulmon de un paciente con IPAF y patron de NIU, notese la afectacion de |a
region anterior del |6bulo superior, rasgo no tipico del patron de NIU.
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REVISION DEL TEMA

SIGNO DEL BORDE RECTO

Fibrosis aislada en las bases con una demarcacion nitida en el plano
craneocaudal y sin extension sustancial a lo largo de los margenes
laterales.

g
3

P

A la izquierda dibujo ilustrativo del signo del borde recto. A la derecha,

imagen coronal de TC de torax con ventana de pulmon de un paciente

con |IPAF y patron de NIU, notese cambio brusco entre el parénquima
afecto y no afecto.
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REVISION DEL TEMA

SIGNO DEL PANAL EXUBERANTE

Formacion de quistes en forma de panal que abarcan mas del
70% de las partes fibroticas del pulmon

A la izquierda dibujo ilustrativo del signo del panal exuberante. A la
derecha, corte axial de un TC torax con ventana de pulmon de un paciente
con |IPAF y patron de NIU, predominando los signos de fibrosis en forma de

panalizacion.



CONCLUSIONES

* La definicion de los criterios de IPAF por imagen, asi como
clinicos vy serologicos esta permitiendo depurar el
diaghostico y manejo de pacientes con EPID y signos de
autoinmunidad que no cumplen criterios de una
enfermedad definida.

* Distintos patrones deben hacernos sospechar la presencia
de una EPI-ETC como son la NINE, la NO, patron
combinado NINE + NIO o la NIL

* Pese a que el patron de NIU no aumenta las posibilidades
de padecer una enfermedad autoinmune subyacente hay
algunos signos que deberian hacernos sospecharla y estos
son:

* Signo del |6bulo anterosuperior
* Signo del borde recto

* Signo del panal de abeja exuberante
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