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Introduccion

La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es una complicacion frecuente de las conectivopatias, condiciona el pronostico
y se asocia a una alta mortalidad. La prevalencia y las caracteristicas de nuevos diagnosticos de conectivopatia (NDC)
que debutan como una EPI no esta muy estudiado a pesar de su importancia por influir el tratamiento.

Metodologia

Estudio retrospectivo a partir de todas las primeras visitas de pacientes derivados a una consulta
hospitalaria monografica de EPI del servicio de neumologia desde enero/2021 hasta octubre/2023.

Se revisaron las historias clinicas de 347 pacientes, siendo la n final de 175 (figural).

La consulta neumolodgica esta estandarizada con el objetivo de optimizar el diagnostico de
posibles conectivopatias asociadas a EPI. Todos los pacientes de la cohorte disponen de un
TACAR vy un test clinico y serologico (figura2).

Figura 1. Diagrama de flujo de seleccion de pacientes
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Objetivos

Investigar la prevalencia de NDC en una cohorte de pacientes que realizan su primera visita en una unidad especifica multidisciplinar de EPI.

Describir las caracteristicas clinicas, serologicas y radiologicas de los subgrupos de pacientes con diagnostico final de NDC, EPI con positividad
autoinmune (EPI-Al), neumonia intersticial con caracteristicas autoinmunes (IPAF) y EPI no-autoinmunes.

Resultados

La prevalencia de NDC y EPI-AIl fue del 9,71% (17/175) y 29,14% (51/175) respectivamente.

El sindrome de Sjogren primario (SSp) fue la conectivopatia mas frecuente 64,7% (11/17). El 45,5% (5/11) de los SSp eran seronegativos y el criterio histologico fue fundamental
para llegar al diagnostico en el 54,4% (6/11). El resto de conectivopatias diagnosticadas fueron artritis reumatoide (2/17), esclerosis sistéemica (1/17) y miopatias inmunomediadas
(3/17).

En las 51 EPI-AI, el criterio serologico mas frecuente fue la presencia de ANA>320 45,1% (23/51) y el anticuerpo especifico mas prevalente fue el anti-PL7 13,72% (7/51).

Dentro de las EPI-AI, el 29,4% (15/51) cumplieron criterios de IPAF siendo el criterio seroléogico mas frecuente la presencia de ANA>320 (53,3%, 8/15) independientemente del
patron y de la especificidad, sin clara dominancia de un anticuerpo respecto a los demas. Del grupo EPI-AIl, 3 pacientes fueron diagnosticados de EPI-ANCA (todas con
especificidad anti-MPO).

El patron radioldgico alternativo para NIU (29,4%) y el patron de NINE (60%) fueron los mas prevalentes en el subgrupo de NDC e IPAF respectivamente. El 23,52% (4/17) de
los NDC debuto con una EPI con patron de probable NIU/NIU.

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes estudiados Tabla 2. Caracteristicas de los pacientes estudiados de SSp
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* Sarcoidosis, histiocitosis de células de Langerhans, neumoconiosis, neumonia eosinofilica, neumonia organizativa post-infecciosa.

® Dentro de este grupo se incluyen las EPI con autoinmunidad positiva (utilizando el criterio serologico de IPAF) pero que no cumplen criterios para establecer una conectivopatia
definitiva ni IPAF en el sentido estricto
¢ Neumonia intersticial relacionada con el tabaco, neumonitis por hipersensibilidad, toxicidad farmacoloégica, fibrosis pulmonar idiopatica, no filiadas.
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Conclusiones

El SSp fue la conectivopatia que con mas frecuencia debuté como una EPI, 64,7% de los NDC. La biopsia de glandula salival menor
permitido su diagnostico en mas de la mitad de los casos, evidenciando la importancia de ésta, sobre todo en aquellos pacientes
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seronegativos (hasta un 45,5%) con clinica guia de sindrome seco. celona

Consideramos de especial relevancia el concepto de EPI-Al, dado que un porcentaje no despreciable de pacientes se presentan con
EPI tipo NIU/probable NIU y ésta no se tiene en cuenta en los criterios de la IPAF a pesar de cumplir criterios serologicos.




