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Resumen

Introduccion: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID) gue asocian sintomas sistémicos
y/o alteraciones serol 6gicas sugerentes de proceso autoinmune pero que no cumplen criterios para
diagndstico de conectivopatia se pueden agrupar en neumopatias intersticial es con caracteristicas
autoinmunes (1PAF).

Objetivos. Descripcion de las caracteristicas, sociodemogréficas, clinicas, funcionalesy de manejo
terapéutico de los pacientes IPAF en la préctica clinicay evaluar latasa de incidencia de deterioro funcional
alolargo del tiempo.

Métodos: Estudio observacional longitudinal. Se incluyeron pacientes con criterios de clasificacion |IPAF
(Fischer et al) desde e momento del diagnéstico de EPID (Feb 2017 a Sept 2018) y seguida hasta pérdida de
seguimiento o fin del estudio (Oct 2019). Seguimiento realizado por un equipo multidisciplinar (heumdlogo y
reumatologo) en un Hospital Terciario de Madrid. Variable principal: deterioro relativo de la funcion
respiratoria (reduccion de la capacidad vital forzada predicha (FV C%) ? 5% comparado con lavisita
anterior). Lafuncion respiratoriase midié a inicio y cada 6 meses. Covariables. @) sociodemogréficas, b)
clinicas, c) patron radiol6gico (neumoniaintersticial no especifica [NINE]; neumoniaintersticial habitual
[NIU], otras); d) FVC,% DLCO%,; €) pruebas de |aboratorio; f) tratamiento utilizado. Andlisis estadistico:
descripcion de | as caracteristicas sociodemogréficas, clinicas, radiologicas, funcionalesy de tratamiento de
los pacientes. Se utilizé un andlisis de supervivencia para estimar latasa de incidencia (DI) de deterioro
relativo de lafuncién respiratoria, expresada por 100 pacientes-semestre con interval o de confianza del 95%
[1C95%)].

Resultados. 17 pacientes fueron incluidos con un seguimiento medio de 3 = 1,5 afios, 70,6% eran mujeres
con una edad media de 65 + 10 afios. Los criterios de clasificacion de IPAF més frecuentes fueron: a)
clinicos:. artritis (50%), fenomeno de Raynaud (33%) y manos de mecanico (17%); b) serol6gicos. 65%
tenian ANA ? 1/360; 31% FR > 40; 30% Anti-Ro positivo; ¢) morfoldgicos: €l 59% tenian patron NINE y
29,4% fue NIU. Lamediana basal de FVC% y DLCO% fue 89 [83-107,7] y 63 [50-79,8] respectivamente. A
lo largo del estudio el 94% recibieron tratamiento siendo en orden descendente: 87,5% corticoides, 68,5%
micofenolato, 56% azatioprina, 18,7% ciclofosfamidaiv y 33% antifibroticos. Durante el seguimiento (104,6
pacientes-semestre), 15 pacientes presentaron deterioro relativo de la funcion respiratoria, con una DI de 23,8


https://www.reumatologiaclinica.org

[16,1-35,3] por 100 pacientes-semestre. A los 14 meses del diagnostico de |PAF, 50% de | os pacientes
tuvieron deterioro relativo de lafuncion respiratoria. Al final del seguimiento, el 50% mostraron un
empeoramiento de la DLCO%.

Conclusiones: los pacientes con IPAF son en su mayoria mujeres en la sexta década de lavida. Los criterios
clinicos mas frecuentes son artritisy Raynaud y los seroldgicos el FR y los ANAS. El patrén radiol 6gico més
frecuente es el NINE. El manejo terapéutico es principalmente con corticoides, micofenolato y azatioprina.
Al inicio los pacientes presentan una funcion pulmonar levemente disminuida. Estos pacientes presentan un
deterioro funcional importante alo largo del tiempo que impactara en su prondstico. Son necesarios estudios
longitudinales y multicéntricos para avanzar en el conocimiento y manejo de estos pacientes.

1699-258X © 2020. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Todos |os derechos reservados



