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Las Enfermedades del Tejido
Conectivo afectan frecuentemente




PATRONES
HISTOPATOLOGICOS
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- NEUMONIA ORGANIZATIVA CRIPTOGENICA
(COP)

- NEUMONIA INTERSTICIAL LINFOCITICA
(B

- DANO ALVEOLAR DIFUSO (DAD)
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Aspectos Histopatoldgicos

= En el patron hlstologlco
mas comun es el de UIP (L'-nct(eruerstlt/al
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Aspectos Histopatoldgicos

= En menor medida se puede presentar con
patrén de Neumo |a||1te| Iaﬂ‘nizante




Aspectos Histopatoldgicos

» Raramente puede presentarse con un aatron

de Neumonia Interst|<:|a| Linf ni't«ej (._|P)
lna '




Aspectos Histopatoldgicos

= Pero cuando se presenta una LIP casi
siempre tiene una Mesenrnw't@trpatla de

 base, e(!""'|1 I




PATRONES MACROSCOPICOS

. In
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-ENFERMEDAD, [Meﬁ!kcs AEREAS

-EN% € I[I\;VE'LS;AD VASRULAR PULMONAR
G VAU

-ENFERMEDAD EXTRAPULMONAR




Enfermedad de Vias Aéreas

= Se encuentran en muchas mei.er*t?érln:@atl'as,
A

pero son mucho md'isci:nrau g‘s en Artritis
Reumatoi-dnio € ULE

gervic

Bronquiectasias, habitualmente asintomaticas.

Bronquiolitis.




Enfermedad de Vias Aéreas:

= Rara, casi exclusiva de la Artritis Reuma"'trv"l
= Asociada al uso de Penicilamina

* lIrreversibley Fr"cuede-" mr'tn“o tal.
e

r\licio ULE

* Relleno de IGAonquiolos por secreciones y células
inflamatorias, visibles en HR-TC

* Reportada en Artritis Reumatoide y Sindrome de Sjogren.
* Hiperplasia linfoidea y formacion de centros germinales.




Enfermedad Vascular

Pulmonar
= Vasculitis

* Vasos medianos y grandes terna
* Capilaritis con hemo rr?.gla l»rﬂrawalmusa

o Medf®

5 §0F€erc|0 I'romK)lJ LbElca Aguda o Cronica
C

* Proceso no-inflamatorio ablativo (indistinguible
de la hipertension pulmonar primaria)

Clinica y radiologicamente silentes hasta el desarrollo de
hipertension pulmonar.




Enfermedad Extrapulmonar

Compromiso de las articulaciori\reftéernnapared
toracica. edicina

Obesidad s2Gy 1cM|a a corticoides.
10

PIeSIQ:.Igv'c CAU LE

Derrame pleural

Miopatia

Trabajo respiratorio aumentado por movimiento
ineficiente.




DETECCION RADIOLOGICA

DE COMPROMISO PULMONAR
ternd

*RADIOGRAF £ap (V@R

*TO"ZO”erl‘,;Al COMPUTADM BE ALTA RESOLUCION
(HR—sCeT) CAULE




Radiologia de Torax

= Poco sensible, baja precision diagnosti

Ca.
, Intern®

= |nterpretacion éidtiic|'c11ebido a la

varighifi gddinterobservador .

» Dificultad en determinar la severidad de la
enfermedad.
Se recomienda que ante la sospecha de compromiso

pulmonar se evalue al paciente con Tomografia
Computerizada de Alta Resolucion (HR-CT).




Tomograftia Computerizada
de Alta Resolucidén (HR-CT)

* Importante rol en diagnosticar el compsomiso
pulmonar de las mesenquimopatlal;“'ter.1
#

dicin?

* Permite di-s’firﬁgJiMe.ntre los_tipos de Neumonias

Ins’uretrc\(al.cs Idiopé*irlzstEdiopathic Insterstitial
Pnéumonia, IIP). A

= Esto permite hacer diagnostico en pacientes en los
que no sea conveniente realizar una biopsia
quirurgica.




HR-CT:
Enfermedad Instersticial

F-) l"—"!‘tmwt@url';r de predominio

basal y subpleural.

d : g
Habitual la distorsion de IM ed ll A :

g
arqui’rectuiavl||@t'-¢,o.c;ién de
viassl =ag segmentariasy A
subsegmentarias. c

Zonas de vidrio esmerilado
pueden estar presentes en
escasa cantidad.




HR-CT:
Enfermedad Instersticial

F-) L+D:r|ém>9mlgore‘éreas en vidrio PATRON NSIP

esmerilado. " na

Compromiso bi,latera'osirM vod

y degeéori'r i|>@| pieural.

Pueden verse opacidades
reticulares en muchos casos,
pero la relativa ausencia de
imagenes “en panal” la
diferencia de la UIP.




HR-CT:
Neumonia Organizativa Criptogénica

= Focos bilaterales de PATRON COR
condensacion, mas a
pronunciados en zonas

inferiores.
iclo v

FrecSr "ﬁVl gronquio- 6

broref)idio- céntricos, c
caracteristico de Pollmlosu 5
Dermatomiositis.

La presencia de infiltrados

reticulares indica progresion a
fibrosis.




HR-CT:
Neumonlia Instersticial Linfocitica

PATRON LIP
Hallazgos poco especificos. a

]
Zonas en vidrio esme'riladcliw ed I

extension variak! |o

MuItSeenodulos centro- CAU e

lobulillares.

Multiples quistes de pared
delgada, engrosamiento de los
paquetes broncovasculares,
septos interlobares prominentes,
particularmente en Sindrome de
Sjogren.




HR-CT:
Dano Alveolar Difuso

Hallazgos indistinguibles con los PATRON DAL
del SDRA. d

Areas difusas en V|dr|o M ed |

esmerilado con 24 @

opa(SCe |5rv,u an|matos AU

Focos de condensacion en un
60% de los pacientes.

Signos de mal pronostico: areas
comprometidas
asociadas a




PATRONES ESPECIFICOS POR
ENFERMEDAD

Medlc'“a g

STEMICA

AU{LEFOMIOSITIS

SINDROME DE SJOGREN




* Puede presentarse en el pulmon de dlversas

formas 1 lnter

gervie/

NSIP
- COP

* LIP

 Formacion de nodulos intraparenquimatosos
* Bronquiectasias

 Derrame Pleural




El patron UIP seria al menos tan comun como el NSIP

La fibrosis avanza de forma m-an rel ntn paaentes con
D

AR compa rados CCM é\d' & ||

tados por severidad.

err‘la |ones fatale |U lI_DE) son mas frecuentes en
pacientes con en pacientes con otras
mesenquimopatlas (.Oﬂ afeccnon pulmonar.

La extension del dano pulmonar se relaciona directamente
con los y con la del
paciente, no asi con la duracion de la enfermedad.







Problema N2 1

LA IMPORTANCIA DE LAS PATOLOGI’
COEXISTENT%{E@W

Los paC|e M@en mas comorbilidad pulmonar que los

AL e m@w&@

El tabaquismo promoveria el desarrollo de “pulmon reumatoideo”,
muchos AR presentan ademas enfisema centro - lobulillar.

La evaluacion radiologica o por test funcionales no es orientadora,
una mezcla de fibrosis y enfisema podria mantener los volumenes
pulmonares dentro de rangos normales.



Combinaciones Mecanismos de Dano
Pulmonar en Otras
Mesenquimopatias

na

SeERaiigal Fibrosis Pulmonar, a Imettel!l’cn Pulmonar

SISTEMICA Med'Cln

POLIM D riVI' ' Fibrosis A U LE Debilidad lj'h]sculos

DERMAYOMIOSITIS Respiratorios

LUPUS
ERITEMATOSO Hipertension Pulmonar  Patologia Pleural
SISTEMICO




Problema N2 1

LA IMPORTANCIA DE LAS PATOLO%@S

cowsmgm@@[ﬁ

Uso de;@ﬁa(@ raM@ﬂcar multiples patologias que no serian
adlograf@izg&@&

DL, se correlaciona tan bien como el HR-CT como marcador de
severidad

Los Gases arteriales se modifican solo en fases tardias






Esclerosis Sistémica

La fibrosis pulmonar es la complicacion mas estudlada.

Entre un 40 — 80% de los pac-ﬁt ln:ltldn COMpPromiso

pulmonar, el que es 7en la variante cutanea
difusa (d .SSc och elhuerpos anti — Topoisomerasa | (Scl

S rV' AU LE

Mas comunmente se presentan con NSIP, asociada a veces
con linfonodos mediastinicos; y en mucho  menor
proporcion con UIP.

COP y DAD se han reportado de forma muy rara.










Problema N2 2

CUANDO LOS HALLAZGOS SON
CLINICAMENTE SIGNIFICATIVO

tenn

El HR-CT puede detectar :i rsticial “trivial”, sin
correlacion clinica, e} d erosis Sistémica y en LES

C i@
EM&%cienteS@ UL

por imagenologia solo 3 Yo€ra sintomatico.
No existen criterios para discernir de forma imagenologica.

Debe siempre correlacionarse con la clinica y con los test de funcion
pulmonar.




Polimiositis /
Dermatomiositis

= Compromiso de los musculos respiratorios en un de los

Casos. tel’na
C'naen |u!11 de los casos,

ue puede Dr'yﬁdMeoa sintomas musculares en un tercio

s rFV‘l"Wkg CAULE

» Puede presentar cuaiquier patron de IIP

La mayoria presenta NSIP
Existe una mayor tasa de COP que en otras mesenquimopatias.
El pronostico es muy variable, dependiendo del patron IIP.







Polimiositis /
Dermatomiositis

Mayor posibilidad de progresion a fibrosis

A veces con curso fatal - a |
IWed“”n

] e
Ved [0,
Sélr\v"tGL a veces es excekl:t £, Ccon recuperacion total

n"otros casos el ’r@.sﬂ O @ss F8Sistente a tratamiento y fatal,
siendo las enzimagy Mmbsculares normales un signo de mal
pronostico.

Posiblemente un fendmeno post — inflamatorio.
Con frecuencia responde a tratamiento corticoesteroideo.




Problema N2 3

COMO DETERMINAR PRONOSTICOS
a
En poI|m|05|t|s/dermatom|05|’gs I @E@ﬁ@[ﬁ[@nucho mas

diversos que en otra 5,y el HR-CT no es de tanto
valor pron@s yen ES

@ general en Ias Mwmoatlas el HR-CT es capaz de

determinar qué pacientes se beneficiarian de terapia
corticoesteroidea inmediata, pero no se ha determinado su
capacidad para predecir progresion a fibrosis.



= Serositis es muy prevalente tanto en Lupus
Eritematoso  Sistémico comoternartntls

Reumatoide. C|na l

o Med

E esta presente
D cUthg, en comparacion con

un 7% de compr#fiiiso parenquimatoso.

El compromiso parenquimatoso no esta tan bien
estudiado como en otras enfermedades del
colageno, pero cuando ocurre puede ser de
riesgo vital.




» Manifestaciones parenquimatosas principales:
Hemorragia Pulmonar Diqua (DALY ter
Fibrosis Pulmonar cok le‘ﬂﬂ‘alP o UIP

vicio et

nd

- SLed'; mamfestaecAU LEnenor frecuencia:

Bronquiectasias

Hemorragia intra — alveolar

Adenopatias mediastinicas

Neumonia organizativa (reportes aislados)
Raramente Amiloidosis secundaria




Problema N2 4

COMO HACER DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Puede ser dificil, y en especial eEp L E@ﬂgna nueva imagen
i y ermedad, complicaciones
n0v1a |nmunosupre5|on) o si no tiene

del tratamlentﬁ |mc

ninguna @ @
@a opacificacion m@ MDjE espacios aéreos puede ser
S

inespecifico pero pue er el primer signo de hemorragia alveolar o

infeccion.

Las toxicidades pulmonares por farmacos no siempre siguen un patron
temporal fijo y no se pueden distinguir de lesiones por LES facilmente,
por lo que se requiere de un enfoque multidisciplinario, y muchas veces
de una biopsia.



Sindrome de Sjogren

Infiltracion linfocitica de glandulas exocrinas, que puede
ocurrir de forma aislada o en conymto an otras

mesean|mopat|as t

Puede p seu’r*r ‘ ~ed|-|br05|s Pulmonar y Linfoma no

Secr\[ll _¥las B de Zona r ¥arginal Extranodal.

AU

Existe reduccion de Ias secreciones respiratorias.

Hallazgos comunes
- Compromiso intersticial tipo NSIP
* Bronquiectasias
- Bronquiolitis







Problema N2 5

COMO DETECTAR ENFERMEDAD
LINFOPROLIFERATIVA
elna

O ’
Se ha comprobado gua las @ﬂ@dno esmerilado estan en

relacion a z onﬁ@ 'w #teation linfocitaria del parénquima, asi

§ quistes mlgenqmmatosos
ichY

No se dispone de for nvasivas de comprobar la clonalidad de
las células linfoides que infiltran el parénquima, para descartar
fehacientemente un linfoma.

Debe existir un indice alto de sospecha ante la aparicion de nuevos
nodulos y la presencia de multiples quistes.




CONCLUSIONES:
PULMON Y MESENQUIMOPATIAS

EL COMPROMISO PULMONAR ES COMUN E?na
ENFERMEDADES STSTF'Vlllnt

LA IMAGE--J(‘l I/M;tNE UN ROL VALIOSO PERO

vszelé\/ﬁ EN LAS TA*'IIIE PATOLOGIAS, EN

ESPI(' EL HR-CT

EXISTEN IMPORTANTES LIMITACIONES PARA EL HR-
CT, POR LO QUE LOS HALLAZGOS DEBEN COTEJARSE
CON LOS ANTECEDENTES, LA CLINICA Y LAS
PRUEBAS DE FUNCION PULMONAR
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