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Objetivo docente

* Describir los patrones radiologicos mas frecuentes de afectacion pulmonar en

TC de torax del sindrome antisintetasa (SAS).

e Analizar su evolucion temporal en TC de toérax.
* Evaluar su valor pronodstico y su impacto en la toma de decisiones clinicas.
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Revision del tema
INTRODUCCION

El sindrome antisintetasa (SAS) es una enfermedad autoinmune sistémica caracterizada por la
presencia de anticuerpos dirigidos contra aminoacil-tRNA sintetasa (anti-ARS) y un espectro

clinico que incluye?®:

- Miositis inflamatoria (60-70%).

- Poliartritis no erosiva (40-50%).

- “Manos de mecanico” (40%).

- Fendmeno de Raynaud (35%).

- Fiebre (10-20%).

- Enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID). Presente en el 70-100% de los pacientes.
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La afectacion pulmonar constituye la principal causa de morbimortalidad en estos
pacientes y puede preceder a las manifestaciones musculares en un porcentaje
significativo de casos (20-40%)?, lo que subraya la importancia del diagndstico precoz
mediante técnicas de imagen.

La tomografia computarizada (TC) de térax es la herramienta diagndstica de eleccidn
para la evaluacion de |la EPID en el SAS, permitiendo la caracterizacion del patron
radiologico predominante, la extension de |la enfermedad, la monitorizacion de su
evolucién y la deteccion de complicaciones.
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Los autoanticuerpos detectados, denominados anticuerpos anti-aminoacil-tRNA
sintetasa o0 anticuerpos antisintetasa (anti-ARS), se dirigen contra las
ribonucleoproteinas (implicadas en la sintesis de proteinas).

La presencia de anticuerpos anti-ARS condiciona un alto riesgo de desarrollar EPID. De
hecho, el factor predictor mas importante de EPID en el SAS es la presencia del
anticuerpo anti -Jol, cuyos niveles se correlacionan con la actividad de la enfermedad
pulmonar3#. Un 79-90 % de pacientes con anticuerpos anti-Jo 1 presentan EPID3.
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Se han descrito 8 tipos diferentes de anti-ARS3:

* Anti-JO-1: es el mas frecuente (hasta en un 75 % de pacientes).
e Anti-PL7 (5-10%)

e Anti- PL12 (5-10%)

* Anti-EJ (2-5%)

e Anti-0J (1-5%)

e Anti-KS (<1-2%)

e Anti-Ha (<1%)

e Anti-ZO (<1%)

Anti-RO52 no es un anticuerpo anti-ARS, pero aparece frecuentemente como autoanticuerpo
asociado en pacientes con SAS (30-50%). Se asocia a una mayor gravedad de EPID y peor
prondstico en algunas cohortes>.
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Diversos estudios han mostrado que la expresion clinica del SAS depende en gran parte del
anticuerpo anti-ARS presente, especialmente en lo relativo a la afectaciéon pulmonar. Sin
embargo, los patrones especificos de EPID asociados a cada anticuerpo se han descrito
principalmente en pequefas cohortes o en poblacion asiatica, con escasa evidencia en la
poblacidon espainola o europea .

PATRON RADIOLOGICO DE EPID

Anti-Jo-1 NINE (mas frecuente), NO (ocasional), NIU (rara)

Anti—PL-7 NINE (predominante), NINE + NO
Anti—PL-12 NO (mas caracteristico), NINE
NINE (predominante), NO
NIU (predominante), NIU + NINE
Anti—Ha (raro) EPID con exacerbaciones agudas (patron no uniformemente descrito)
NINE, NO (mayor tendencia a progresion)

Anti-Zo/Zo-a NINE (predominante)
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Los hallazgos pulmonares en |la TC son variables, si bien se correlacionan con la gravedad de
los sintomas respiratorios y la evolucion clinica (aguda o subaguda/crénica) de la enfermedad.

En la forma de presentacion aguda, los pacientes suelen presentar opacidades de vidrio
deslustrado y consolidaciones que disminuyen o desaparecen en la mayoria de los casos. En
mas de un tercio de los pacientes, puede progresar a fibrosis con bronquiectasias de traccion,
pérdida de volumen pulmonar, distorsidn arquitectural y panalizacion.

Los patrones mas frecuentemente asociados al SAS son el de neumonia intersticial no
especifica (NINE), seguido de la neumonia organizada (NO) y de formas mixtas NINE/NO.
También se pueden observar otros patrones menos prevalentes (neumonia intersticial usual —

NIU- o EPID rapidamente progresiva/dafio alveolar difuso -DAD-). 10
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Opacidades en vidrio deslustrado
y reticulacion.

Distribucion periférica vy basal
bilateral, con un caracteristico
respeto subpleural (25-50%).

Puede asociar
bronquiectasias/bronquiolectasias
por traccidn, desproporcionadas
para el grado de reticulacion
parenquimatosa.

Ausencia o minima panalizacion.

Mujer de 50 aios con SAS anti-Jol+ con afectacién muscular, articular,
cutdnea y pulmonar. TC de tdérax: afectacion intersticial reticular fina y
opacidades en vidrio deslustrado de distribucién peribroncovascular y
predominio basal, con respeto periférico (circulo). Asocia bronquiectasias
por traccion (flechas). Hallazgos sugerentes de EPID fibrosante con patron
alternativo a NIU, siendo la NINE fibrosante la primera opcion.

CONGRESO :
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NINE (45-55%)10
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Mujer de 70 afos con SAS anti-PL12+ con hipertension arterial pulmonar, EPID y episodios recurrentes
de fiebre, artromialgias y lesiones cutaneas.

TC de torax: afectacion intersticial difusa con reticulacion y vidrio deslustrado con bronquiectasias
(flechas). No hay predominio apico-basal ni panalizacidn. Estos hallazgos en su conjunto sugieren una
EPID fibrosante con patron NINE.
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NO (15-25%)1° A C Mujer de 48 afios con
— SAS anti-PL7+ vy anti-

Ro52+ con miositis,
artritis, fendmeno de
Raynaud, disfagia,
manos de mecanico vy
EPID.

* Consolidaciones y opacidades
en vidrio deslustrado.

* Distribucién parcheada y de TC de térax (Imégenes A-

limites netos no anatémicos. iskoloil B): opacidades en vidrio
. | — deslustrsdod palrtc?geadas,
* Predominio en los Idbulos "j D con un borde nitido y un

cambio de densidad
abrupto con respecto al
parénquima sano
adyacente, en pulmédn
derecho. Los hallazgos
sugieren patréon de NO.

inferiores.

* Signo del atolon o halo
invertido (opacidad en vidrio
deslustrado con un anillo de
consolidacién); caracteristico,
pero no especifico.

Tras tratamiento con
‘ corticoides desaparecen

las opacidades descritas

(Imagenes C-D).
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NINE + NO (10-20%)10

Combinacion de los dos patrones anteriores.

Vardn de 34 afios con SAS anti-Jol1+ con afectacion muscular, articular y pulmonar.

TC de térax: opacidades en vidrio deslustrado parcheadas peribroncovasculares bilaterales con parte de sus margenes bien
delimitados respecto al pulmdn normal. Minima reticulacién subpleural en I6bulos inferiores, medio y lingula. Bronquiectasias y
pérdida de volumen asociada. Los hallazgos se corresponden con EPID con patrén combinado de NINE fibrética y NO.
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NIU (5-10%)*°
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Reticulacidon de predominio subpleural y gradiente apico-basal.
Bronquiectasias/bronquiolectasias por traccion y panalizacion.

Varén de 75 afios con SAS anti-PL7 + con afectacion vascular, cutdnea, muscular y pulmonar.

TC de térax: extenso patron intersticial pulmonar con engrosamiento de los septos inter- e intralobulillares ?/ significativa pérdida de volumen
de los I6bulos inferiores con bronquiectasias por traccidon y panalizacion (circulos rojos). Hallazgos compatibles con EPID patron NIU.
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EVOLUCION TEMPORAL

Rapidamente progresiva (10-30%)

» Deterioro clinico respiratorio progresivo en semanas o pocos meses. Puede evolucionar a
insuficiencia respiratoria aguda.

* Descrito con mayor frecuencia en pacientes con Ac. anti-PL7, anti-PL12 y anti-Ro52.

e En TC se objetiva desarrollo rapido de opacidades pulmonares bilaterales difusas,
predominantemente en regiones declives y peribroncovasculares.

* En fases avanzadas, puede observarse un patron histopatoldgico de dano alveolar difuso.

¢ Su prondstico es muy grave, con una mortalidad préxima al 100% 1112,




N

VALENCIA

Mujer de 70 afios con SAS anti-Ha+ y afectacion muscular y pulmonar.

(Imagenes Ay B): opacidades parcheadas y lineales en ambos pulmones, predominantes en las regiones subpleurales
y de I6bulos inferiores. Asocia leve derrame pleural bilateral.

(Imagenes D y E): posteriormente, aparecieron extensas opacidades en vidrio deslustrado y aumento de las lesiones
previas, con desaparicion del derrame pleural y progresion de las alteraciones en los I6bulos inferiores.

LiY, KeJ, Huangs, Lin S, Lei S, Huang H, et al. Acute exacerbation of anti-Ha antibody-positive antisynthetase syndrome-associated interstitial lung disease: case report. Front Immunol.
2025;16:1614777. doi:10.3389/fimmu.2025.1614777.
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Fibrosis pulmonar (30-40%)

* Entidad de inicio insidioso, con progresion lenta durante meses o afos, de curso clinico variable
(fases de estabilidad o progresion gradual).
* EnTC, se observan bronquiectasias de traccion, distorsidn arquitectural y panalizacion?s.

Mujer de 67 aios con SAS anti-Jol+, en la que se objetiva una progresion de su EPID fibrosante con posible combinacion de patrones NINE + NO.
Primera TC (imagenes A y B): reticulacion y opacidades en vidrio deslustrado y en banda en campos inferiores con bronquiectasias por traccién.
Estudio de control (imagenes C y D): importante componente de distorsidon arquitectural y significativa mayor pérdida de volumen con mayor
tamaio y extension de las bronquiectasias por traccion (actualmente contactan con la superficie pleural) en relacidon con progresion de la fibrosis.
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Mujer de 49 afios con SAS anti-PL7+ con
afectacion muscular,  articular vy
pulmonar.

Primera TC (imagenes A y B): multiples
consolidaciones parcheadas de
predominio subpleural en |dbulos
inferiores, sugerente de naturaleza
inflamatoria asociada a |la conectivopatia
(patrén de NO).

TC de control tras 5 afios (imagenes C vy
D):  mejoria  radiolégica de las
consolidaciones bibasales, actualmente
con opacidades peribroncovasculares en
vidrio deslustrado en Idbulos inferiores y
engrosamiento del intersticio
intralobulillar de predominio subpleural y
bibasal con bronquiectasias de traccion.

Corresponde a una evolucion insidiosa a
EPID fibrosante con patron NINE.
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VALOR PRONOSTICO DE LOS HALLAZGOS EN TC
| Malponbstico™® | Mejorprondstico*® _______

|

EVOLUCION CLIiNICA EPID rapidamente progresiva (RP-ILD) Inicio insidioso o curso crénico
Patron fibrosante (NIU/UIP) NINE (NSIP)
PATRON EN TC Extension fibrosante precoz Neumonia organizada (NO/OP)
Patron mixto NINE-NO
Anti-PL7
PERFIL SEROLOGICO Anti-PL12 Anti-Jol

Anti-Ro52 asociado
RESPUESTA TERAPEUTICA Menor respuesta a inmunosupresion Mejor respuesta a corticoides o inmunosupresores

DIAGNOSTICO Diagnéstico tardio Diagndstico precoz

La mortalidad reportada en EPID asociada a sindrome antisintetasa varia entre cohortes; se han
descrito desde 8,1% a 32% a 10 afios (segun serie y duracion del seguimiento)?’.
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CONCLUSIONES

* La EPID es |la manifestacion no muscular mas frecuentemente asociada al SAS y se
asocia a un peor pronostico y un aumento de la mortalidad.

* La TC de torax es una herramienta fundamental en el diagndstico precoz de la
afectacion pulmonar en el SAS.

e Los patrones de TC mas frecuentemente asociados al SAS son el de NINE, NO y un
patron mixto NINE + NO.

 Ademas, la caracterizacion de los patrones de EPID asociados contribuye a una
mejor toma de decisiones clinicas y a un seguimiento 6ptimo de estos pacientes.
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