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ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL
DIFUSA (EPID)

ACTIVIDAD ASISTENCIAL EN UNA CONSULTA MONOGRAFICA DE
EPID

A. Garcia Guerra, A. Molina, W. Almonte, E]J. Agustin, R. Sanchez,
R. Godoy, A. Nifiez, FJ. Callejas, A. Tornero, P. Lopez y S. Garcia

Complejo Hospitalario Universitario de Albacete.

Introduccion: Los avances en el abordaje diagndstico y terapéutico
de las EPID hacen necesario un estudio multidisciplinar y dinamico
de esta patologia. Nuestro objetivo es analizar la actividad asistencial
realizada en el afio 2014 en la consulta monografica de EPID del Com-
plejo Hospitalario Universitario de Albacete.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, descriptivo de los pacien-
tes evaluados en la consulta monografica de Neumologia del CHUA de
EPID en 2014. Recogimos variables epidemiolégicas, diagndsticas y
terapéuticas.

Resultados: Se revisaron en la consulta un total de 114 pacientes en
300 visitas con un promedio de 2,6 visitas por paciente. Edad media
80 afios (32,90), 17 pacientes = 80 afios. Proporcién hombre/mujer: 1.
Procedencia: Neumologia 46%, Reumatologia 28%, Medicina interna
10%, Geriatria 5%, Cardiologia 5%. Los casos no EPID (6%) correspon-
dian a 5 conectivopatias con trastorno obstructivo y 2 cardiopatias
con lesiones residuales posTBC. En 97casos (85%) se estableci6 el diag-
noéstico de EPID, de los cuales 10 (9%) no se filiaron: a) Neumonitis
Intersticial Idiopatica en 40 pacientes (41%) 75% NIU, b) EPID de causa

conocida o asociada a proceso bien definido 38 (39%), de ellos 20 pa-
cientes (52%) fueron conectivopatias (12 AR, 6 esclerodermia, 2 SS, 1
LES, 1 dermatopolimiositis) y 11 casos (29%) Neumonitis de Hipersen-
sibilidad. c) EPID primarias fueron 12 (12%) siendo sarcoidosis el 91%.
Hemos incluido 7 pacientes con Sd combinado fibrosis-enfisema (7%).
Se diagnosticaron a través de un procedimiento quirdrgico 23 pacien-
tes (24%); 20 por VATS y 3 por mediastinoscopia con diagnéstico his-
tolégico de neumonitis de hipersensibilidad crénica el 39%, 35% NIU,
17% sarcoidosis, 4% NIL y 4% amiloidosis nodular. Las terapias mas
relevantes empleadas fueron: oxigenoterapia en 43%, 24% corticoides,
10% pirfenidona, 6% inmunosupresores y remitidos a valoracion para
trasplante 3% (1 FPI, 1 Sd combinado aceptados y 1 FPI trasplantado)
Conclusiones: 1. Mas de la mitad de los pacientes proceden de Neu-
mologia, confirmandose el diagndstico de EPID en un 85%. 2. Nuestros
pacientes tienen edad avanzada. 3. El diagnéstico diferencial entre
neumonitis de hipersensibilidad crénica y NIU fue la principal indica-
cién de un procedimiento diagnéstico quiridrgico. 4. Las EPID mas
frecuentes fueron la FPI y las asociadas a conectivopatias.

ANALISIS FUNCIONAL, MOLECULAR Y DE LA CAPACIDAD DE
DIFERENCIACION DE LAS MSC OBTENIDAS DEL TEJIDO ADIPOSO
(AD-MSC) DE PACIENTES CON FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

C.Rio', A. Jahn?, J. Verd@?, A. Iglesias?, O. Gigirey?, ].A. Torrecilla®,
A. Carvajal®, LA. Ortiz® y E. Sala®

"Fundacié d’Investigacié Sanitaria de les Illes Baleares (FISIB). *Institut
d’Investigaci6 Sanitaria de Palma (IdISPa). *Hospital Universitari Son
Espases. “CIBERES. *University of Pittsburgh.

Introduccion: Las células madre mesenquimales obtenidas del tejido
adiposo (AD-MSC) han demostrado cierta capacidad reparadora rege-
nerativa en modelos experimentales de lesiéon pulmonar. Sin embar-
€0, no existe evidencia de si las AD-MSC obtenidas de pacientes con
fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) tienen caracteristicas diferenciales
respecto a las AD-MSC de controles sanos (C) que puedan influir en su
potencial capacidad reparadora regenerativa.

Objetivos: Analizar la respuesta funcional, molecular y la capacidad
de diferenciacion de las AD-MSC de pacientes con FPI (MSC-FPI), en
comparacién con las AD-MSC de C sin la enfermedad (MSC-C).
Material y métodos: Las AD-MSC se obtuvieron de grasa de la pared
toracica en individuos sometidos a cirugia toracica. La respuesta fun-
cional se evalué mediante el sistema xCELLigence (ACEA Biosciences),
que permite un andlisis funcional en tiempo real proporcionando un
valor de impedancia (Indice Celular [IC]). Las AD-MSC fueron expues-
tas a concentraciones del 10% de medio condicionado por tabaco
(CSM-10%). La expresion de algunos factores de crecimiento celular
(VEGF, NRP1, PDGF beta) se analiz6 por RT-PCR y con el sistema LI-
COR de Odyssey. La fosforilacién de la tirosina fue evaluada por Wes-
tern Blot. Los experimentos de diferenciacion se realizaron con el kit
“Human Mesenchymal Stem Cell Functional Identification Kit” de
R&D.

Resultados: 1) Las MSC-FPI son mas sensibles al CSM-10% que las
MSC-C, observandose un mayor aumento del IC respecto al valor basal
(1,5 vs 0,5, respectivamente); 2) La expresién del receptor PDGF beta
es mayor en las MSC-FPI; 3) La estimulacién con PDGFBB muestra la
mayor respuesta en la fosforilacién de la tirosina después de 5, 10 o
30 minutos en las MSC-FPI; y, 4) Las MSC-FPI muestran mayor dife-
renciacién a adipocitos y menor diferenciacion a osteoblastos que las
MSC-C en diferentes momentos temporales (7 y 21 dias).
Conclusiones: Estos resultados muestran que existen diferencias fun-
cionales, moleculares y en capacidad de diferenciacién entre las MSC-
FPI y las MSC-C que permiten especular que las MSC-FPI pueden tener
alterada su capacidad reparadora regenerativa.

Subvencionado, en parte, por SEPAR 2013.
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ASPECTOS CLINICOS Y DIFICULTADES DIAGNOSTICAS EN EL
PACIENTE CON EPID

M. Hernandez Roca, J. Fernandez Alvarez, D. Lozano Vicente,

P. Menchén Martinez, M. Guillamén Sanchez, C. Castillo Quintanilla,
R. Ibafiez Meléndez, J. Bravo Gutiérrez, P. Garcia Torres,

J. Pérez Pallarés, M.M. Valdivia Salas, ].J. Martinez Garceran,

J.L. de la Torre Alvaro y A. Santa Cruz Siminiani

Hospital General Universitario Santa Lucia.

Introduccién: Objetivo: describir las caracteristicas demograficas y
clinicas, asi como el abordaje diagnéstico de pacientes con EPID aten-
didos por el Servicio de Neumologia.

Material y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo de pacientes
con EPID entre octubre 2006 y octubre 2015. Se recogen datos de la
historia clinica en Excel®, la estadistica se realiza en SPSS®.
Resultados: Muestra: 98 pacientes. Edad media 67 afios (rango 17-87
afios). 50% varones. 52,5% no fumadores, 41,3% exfumadores. Diagnds-
tico previo de conectivopatia 14 pacientes. Lavado broncoalveolar
(LBA) 47,8%. Biopsia transbronquial con pinza convencional 11% de las
que un 20% fueron diagndsticas, Criobiopsias transbronquiales 18,36%,
de las que un 61,1% son diagnésticas y un 22% no concluyentes. En 5
pacientes se realiza biopsia quirtrgica, siendo diagnéstica en 100%
(NIU, NINE fibrética, NHS crénica, bronquiolitis folicular). No se reali-
za estudio invasivo en 48%, de los que un 27% son excluidos por pre-
sentar patrén radiolégico diagnostico de NIU, conectivopatia o EPID
secundaria a firmacos, el resto excluidos por criterios clinicos, HTP o
negativa del paciente. Analizando por subgrupo de edad los motivos
de no estudio invasivo: < 76 afos, no se realiza estudio en 23% (53%
motivo clinico, 23,5% HTP, 23,5% negativa del paciente); en > 76 afios,
en 54% (69% motivo clinico, 7,69% HTP, 23% negativa del paciente). En
79,5% se obtiene diagnostico final (20,5% FPI, 19% NINE, 11% de NHS,
9% Sarcoidosis, 6% NOC). De los diagnosticados de FPI, en 81% el diag-
ndstico final es por criterios clinicos-radiolégicos, realizandose LBA
solo en 31% y criobiopsia en 18,75%. El 31% de pacientes con FPI pre-
sentan alguna agudizacién en el seguimiento, con una mortalidad
80%, siendo la causa de esta en 40% secundaria a agudizacién de la
enfermedad.

Conclusiones: Los pacientes diagnosticados de EPID son de mediana
edad, sin diferencias en cuanto a sexo, la mayoria no asocian tabaquis-
mo, un 14% presentaban un diagnostico previo de conectivopatias. Los
diagnésticos mas frecuentes son FPI, NINE y NHS. En nuestra serie se
realiza FBC con LBA en casi la mitad de pacientes, pero sélo en un 33%
se realiza algin tipo de biopsia, siendo quirtrgica un 5% del total. En
el 48% no se realiz6 estudio invasivo, siendo en mas de 2/3 de estos
por motivos clinicos, comorbilidad (HTP) y negativa del paciente. El
porcentaje sin realizacion de estudio invasivo aumenta en los mayores
de 76 afios. Destaca el elevado porcentaje de pacientes etiquetados de
FPI solo por diagnostico radiolégico de NIU.

CARGA ASISTENCIAL Y CALIDAD DEL MANE]O DE LAS EPID EN UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL

C.J. Toro Bobarin, V. Leiro Ferndndez, M. Botana Rial,
C. Ramos Hernandez, E. Garcia Rodriguez y A. Fernandez Villar

Hospital Alvaro Cunqueiro.

Introduccién: Las EPID constituyen un grupo heterogéneo de enfer-
medades de las que se desconoce la carga asistencial y la calidad de
su manejo en la practica clinica. El objetivo de este trabajo fue anali-
zar ambos aspectos en un hospital terciario.

Material y métodos: Estudio observacional de revision de historias
de pacientes con EPID atendidos en consultas externas de neumologia
durante un periodo de 2 meses y hospitalizados en 5 afios en diferen-

tes unidades. Calculo de la carga asistencial sobre otros procesos y
andlisis de las caracteristicas clinicas y diagnésticas.

Resultados: En consulta se estudiaron 219 episodios (202 pacientes)
suponiendo un 7,2% del total de consultas; 55% mujeres, 68 + 14 afios.
En el 73,8% se observo algin factor de exposicion, 45,1% tabaquismo.
Los diagnésticos mas frecuentes fueron: EPID indeterminada (19,4%),
AAE (14,4%), sarcoidosis (13,4%) y FPI (11,9%). El diagnéstico se esta-
blecié por criterios clinico-radiolégicos (68,3%), BTB convencional
(18,8%), criobiopsia (1,5%) y VATS (1%). Todos los pacientes disponian
de TC, se realizé broncoscopia en el 69,8% con BTB convencional
(62,4%), criobiopsia (5,4%) y VATS (5,4%). Se efectiio espirometria
(81,1%) con una FVC media de 76%, volimenes (40,5%), DLCO (73,7%);
siendo la media de 59% y PM6M (28,7%). Se revisaron 231 ingresos por
EPID en 192 pacientes, el 61,5% correspondian a Neumologia, lo que
supuso un 1,8% del total de ingresos en este servicio; 53% mujeres, 70
+ 14 afios con estancia de 9,2 * 6,4 dias. En el 69,8% se document6
algtn factor de exposicion, 40,6% tabaquismo. El motivo de ingreso
mas frecuente fue para completar estudio (18,2%) y agudizacién de
EPID (15,6%). Los diagndsticos mas frecuentes fueron: EPID indeter-
minada (31,7%), NOC (15,6%), Sarcoidosis (20,3%) y FPI (11,5%). El mé-
todo de diagnéstico mas frecuente fue el clinico-radiolégico (65,6%),
seguido de BTB (20,3%), criobiopsia (15,2%) y VATS (8,9%). Los proce-
dimientos realizados durante la hospitalizacién fueron: BTB conven-
cional (67,7%), criobiopsia (11,3%), BAL (22%), VATS (7,8%), espirome-
tria (77,9%) con una FVC media de 73%, volimenes (7,4%), DLCO
(16,7%) con una media de 53% y PM6M (1,3%).

Conclusiones: La EPID supone una destacable carga asistencial en
hospitales terciarios, siendo una de las 4 entidades mas prevalentes.
Se detectan campos de posible mejora en el proceso diagnéstico, por
lo que es necesario implementar un protocolo de manejo multidisci-
plinar.

Ayuda Boehringer Ingelheim.

CORRELACION CLINICO-HISTOLOGICA, PRE-POST-TRASPLANTE DE
PACIENTES TRASPLANTADOS DE PULMON POR EPID

D. Iturbe Fernandez, V. Mora Cuesta, J. Gdmez Roman,

D. Ferrer Pargada, A. Martinez Mefiaca, ].M. Cifrian Martinez,
S. Fernandez Rozas, R. Mons Lera, S. Naranjo Gozalo,

C. Alvarez de Arriba, M. Carbajo Carbajo, L. Sinchez Moreno
y EM. Zurbano Gofii

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.

Introduccién: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es la enfermedad
intersticial difusa (EPID) mas representativa, y por lo tanto, una de las
principales patologias que conducen a un trasplante pulmonar. Sin
embargo, algunos de estos pacientes que son etiquetados inicialmen-
te de FPI padecen alguna otra enfermedad con similar patrén de afec-
tacién pulmonar.

Material y métodos: Trabajo descriptivo, retrospectivo, de pacientes
con trasplante pulmonar entre 01/06/2008 y 15/10/2015, que fueron
incluidos en lista de espera con un diagnéstico previo al trasplante de
EPID. Tras la descripcion histolégica del pulmén explantado, se anali-
za la correlacién clinica e histol6gica pre post-trasplante.
Resultados: Fueron incluidos 59 pacientes. De entre las enfermeda-
des que condujeron al trasplante: 30,5% FPI; 16,9% FP secundaria;
15,3% neumonitis por hipersensibilidad crénica (NHC) entre otras. De
entre las formas de diagnéstico de EPID previo al trasplante: 42,4%
fueron por criterios clinico-radiolégicos; 42,4% biopsia quirirgica;
11,9% biopsia trasbronquial; 3,4% criobiopsia. De los pacientes con
diagndstico histolégico previo: 85,29% existe concordancia histologi-
ca pre-post trasplante, y no existe en el 17,64%; 88% de concordancia
histoldgica en el grupo diagnosticado por biopsia quirtrgica; 85,71%
por trasbronquial; 50% por criobiopsia. En un 25,4% de los casos, el
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diagnéstico tras analizar la histologia del explante acabé resultando
ser una fibrosis pulmonar secundaria a una conectivopatia. De los pa-
cientes que se trasplantaron con diagnéstico de FPI, en un 50% el ex-
plante fue concordante con hallazgos sugestivos de NIU/FPI; sin em-
bargo un 33,3% presentaron hallazgos sugestivos de conectivopatia, y
un 16,7% hallazgos sugestivos de NHC, cambiando por lo tanto el diag-
noéstico previo con el que llegaron al trasplante. Entre los pacientes
que llegaron al trasplante con diagnéstico NHC, en un 88,9% el explan-
te fue concordante con hallazgos sugestivos NHC, y solo 11,1% la his-
tologia del explante cambi6 el diagnéstico a FP secundaria a conecti-
vopatia.

Conclusiones: En un importante porcentaje el diagnéstico estableci-
do previo al trasplante cambia tras analizar la histologia de todo el
pulmén explantado, siendo este cambio mds frecuente en los pacien-
tes con FPI, menos frecuente en los NHC. Se deberia prestar especial
importancia al estudio de conectivopatias previo al trasplante en to-
dos los pacientes con EPID ya que un 25% de los explantes demostra-
ron la presencia de fibrosis pulmonar secundaria a conectivopatias.

EDAD TELOMERICA MAYOR QUE LA EDAD CRONOLOGICA COMO
FACTOR PREDICTIVO DE FIBROSIS PULMONAR

L. Planas Cerezales', E. Garcia Arias Salgado?, A. Montes Worboys?,
P. Rivera Ortega?, V. Vicens Zygmunt?, R. Llatjés Sanuy?,

P. Luburich Hernaiz*, 1. Escobar Campuzano?, E. Sala?, . CortijoS,

E. Arellano’, E. Balcells?, ]. Dorca Sargatal®, R. Perona Abell6n'

y M. Molina-Molina*?

ICIBERES. Unidad Funcional de Intersticio Pulmonar. Hospital
Universitari de Bellvitge. ?Advanced Medical Projects. *IDIBELL. Hospital
Universitari de Bellvitge. “Unidad Funcional de Intersticio Pulmonar.
Hospital Universitari de Bellvitge. >Hospital Universitari Son Espases.
SUniversidad de Valencia. “Parc Sanitari Sant Joan de Déu. SHospital del
Mar. *Hospital Universitari de Bellvitge. "Instituto de Investigacion
Hospital Universitario La Paz.

Introduccion: Los telémeros se acortan de forma fisiolégica y progre-
siva con la edad, constituyendo la base del envejecimiento. El acorta-
miento acelerado o precoz de los telémeros se ha asociado a diferen-
tes patologias degenerativas. El 25-70% de los pacientes con fibrosis
pulmonar idiopatica (FPI) y familiar (FPF) presentan acortamiento
telomérico, y éste se ha asociado a peor evolucién. El acortamiento
telomérico en edades tempranas asocia envejecimiento prematuro de
los 6rganos, y, por ende, la edad telomérica mayor a la cronolégica
podria comportar riesgo incrementado para FPI o FPF.

Material y métodos: Estudio descriptivo transversal. Se incluyeron
pacientes de < 60 afios de edad diagnosticados de FPI-FPF en la Uni-
dad de Intersticio Pulmonar del Hospital Universitari de Bellvitge du-
rante 2013-2015 y los familiares de primer grado de casos con acor-
tamiento telomérico severo (< 10%). El DNA se obtuvo mediante
cepillado de células epiteliales de la mucosa yugal. El célculo de la
longitud telomérica se realizé6 mediante Z-score (media + DE) de con-
troles sanos de la misma edad. Estadisticamente se utiliz6 un modelo
de regresién logistica univariante.

Resultados: Se incluyeron 38 sujetos: 11 (28,94%) FPI; 8 (21,05%) FPF;
y, 19 (50%) familiares sin afectacién pulmonar. La edad media fue
42,76 + 12,3 afios; y, 22 (57,9%) fueron hombres. 4 (10,52%) sujetos
eran fumadores activos. 24 (63,1%) individuos presentaron acorta-
miento telomérico en tres grados de severidad: 11 (45,83%) < percen-
til 1%; 6 (25%) < percentil 10%; y, 7 (29,17%) < percentil 25%. La presen-
cia de acortamiento telomérico en FPI/FPF se observd en 15/19
(78,98%) casos; de estos, 7 (46%) requirieron trasplante pulmonar en
menos de dos afios. De los 19 familiares, 1 present6 sintomas respira-
torios y signos iniciales de EPID durante el periodo de estudio. Los
sujetos con acortamiento telomérico presentaron mayor riesgo de
enfermedad (OR = 6,11 (1,12-41,32)). La asociacién entre acortamien-

to telomérico y enfermedad se evalu6 mediante el test exacto de Fis-
her (p = 0,020).

Conclusiones: La edad ha sido un factor de mal prondstico clasico en
la FPI, sin embargo el 46% de la poblacién FPI/FPF evaluada con =< 60
afios presenta progresion rapida de la enfermedad, posiblemente por
mayor relevancia de la edad telomérica (biol6gica) que la cronolégica.
Pacientes FPI/FPF < 60 afios presentan un riesgo elevado (casi 80%) de
presentar acortamiento telomérico, con la implicacién pronéstica y
terapéutica que ello asocia.

Supported by; ISCIII, SEPAR, SOCAP, FUCAP, BRN.

ELEVACION DE MMP-7 Y MMP-1 EN PACIENTES CON
ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA

L. Lépez Lopez!, E. Cabrera César’, M. Mill6n Pefiuela?,
M.V. Hidalgo Sanjuan?, C. Parrado Romero? y M. Garcia Fernandez?

"Hospital Universitario Virgen de la Victoria. 2Departamento de
Fisiologia Humana, Histologia Humana y Anatomia Patolégica.
Facultad de Medicina. Universidad de Mdlaga.

Introduccién: La enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID) in-
cluye un grupo de trastornos caracterizados por una combinacién
variable de inflamacién y de fibrosis del parénquima pulmonar. Se
requiere una compleja valoracién multidisciplinar para conseguir
aumentar la precisién diagndstica. Se trata de una enfermedad con un
curso clinico variable, por lo que es importante identificar los factores
que puedan ayudar a determinar el pronéstico de los pacientes. El
propdsito de este estudio ha sido identificar marcadores en sangre
periférica de pacientes diagnosticados de EPID, que puedan facilitar
un diagndstico mas temprano y que, de forma prospectiva, puedan
predecir el declive de la funcién pulmonar. Para ello, se han seleccio-
nado las metaloproteinasa-7 y 1 (MMP-7 y MMP-1), ya que estd invo-
lucradas en la patogenia de la EPID.

Material y métodos: Se han analizado de forma prospectiva la expre-
sién sérica de la MMP-7 en 35 pacientes seleccionados de manera
aleatoria entre los pacientes de la Unidad de Neumologia del Hospital
Virgen de la Victoria de Malaga con diagndstico de EPID segtn los
criterios de la ATS y la ERS. Como grupo control se incluyeron a 20
individuos sanos voluntarios. Se determinaron las MMP-7 y MMP-1
por técnica de ELISA. Estos niveles se correlacionaron con las pruebas
funcionales respiratorias. El andlisis estadistico de los datos se realiz6
con el software SPSS v15.0.
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Resultados: La edad media del grupo casos y del grupo control era de
63,0 afios y de 56,6 aflos respectivamente. Los individuos afectados
de EPID mostraron niveles séricos de MMP-7 muy elevados (3,83 ng/
mL + 2,48) comparados con los individuos controles (1,40 ng/mL *
0,60) (p = 0,005) (fig. 1). También se apreci6 una elevacion en los ni-
veles séricos de MMP-1 en los pacientes. Los valores para MMP-1
(14,06 mL + 2,27) respecto a los controles (7,40 mL + 1,99) (p < 0,02)
(fig. 2). Los valores medios en los pacientes diagnosticados de EPID
para FVCy DL, fueron 68,81% (+ 17,45%) y 45,86% (+ 17,05%), respec-
tivamente. Los parametros de funcién respiratoria en los controles
eran normales. No se encontré relacién entre los niveles de MMP-7 y
MMP-1y la afectacién de la funcién respiratoria.

Conclusiones: Los niveles séricos de MMP-7 y MMP-1 se encuentran
elevados en el suero de pacientes con EPID apoyando su probable va-
lor como biomarcadores que puede contribuir al diagnéstico de ma-
nera no invasiva de esta patologia. Un futuro uso de la MMP-7 y MMP-
1 contribuirfa a un precoz diagndstico que mejore el curso de la
enfermedad.

ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA Y AGREGADOS
DE LINFOCITOS B

L. Arvelo Castro', V. van Keulen?, M.C. Aubry?, M. Ali?, T. Peikert?
y E.M. Carmona Porquera?

"Hospital Universitario Puerta de Hierro. ?Mayo Clinic.

Introduccidn: La clasificacién de las enfermedades pulmonares in-
tersticiales difusas (EPID) categoriza los pacientes en base a la radio-
logia y/o 1a histologia. Esta clasificacién relaciona adecuadamente el
desenlace de la enfermedad pero tiene un limitado valor para prede-
cir la respuesta al tratamiento. Los linfocitos B se han asociado con
varias enfermedades fibro-inflamatorias, surgiendo su papel como
modulador de la activacion de los fibroblastos. Las terapias diana con-
tra los linfocitos B, como el rituximab, se han utilizado como trata-
miento potencial en estas enfermedades pero los resultados han sido
inciertos. Ninguno de estos estudios han utilizado marcadores inmu-
noldgicos para predecir la respuesta terapéutica. Por lo cual, nosotros
creemos que estos resultados inciertos pueden ser atribuidos a una
seleccién de pacientes subdptima. Hay evidencia de linfocitos B
(CD20+) agregados en el parénquima pulmonar de pacientes con fi-
brosis pulmonar idiopatica (FPI) y otras EPID, aunque no esta claro, si
esto puede correlacionarse con la gravedad de la enfermedad o puede
ser usado para seleccionar individuos que quizas respondan mejor a
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estas terapias. Por esto, nosotros investigamos la presencia de linfoci-
tos B en el tejido pulmonar en pacientes con EPID y su correlacién con
la gravedad de estas.

Material y métodos: Se realizaron tinciones con anticuerpos CD20 en
biopsias pulmonares de pacientes con EPID. Se caracterizaron patro-
nes morfol6gicos de los especimenes y se utilizo un sistema compu-
tarizado para cuantificar los agregados celulares tefiidos con anticuer-
pos CD20.

Resultados: Se analizé el tejido pulmonar de 56 pacientes con EPID.
Estos correspondian a 11 pacientes con FPI, 7 con neumonia intersti-
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cial no especifica (NINE), 11 con sarcoidosis, 20 con enfermedad in-
tersticial relacionada con colagenopatias y 7 con NH crénica. Los lin-
focitos B tienden a agregarse formando estructuras que asemejan el
tejido linfoide bronquial, sus siglas en ingles (BALT). Los agregados de
linfocitos B se expresaron en niveles diferentes en todas las formas
estudiadas de EPID. El nivel de expresién no se correlaciono con la
gravedad de la enfermedad medida por la capacidad vital forzada,
capacidad pulmonar total o el test de la marcha de 6 minutos.
Conclusiones: Los agregados de linfocitos B no son exclusivos de las
patologias autoinmunes y pueden estar presentes en todas las formas
de EPID. Es posible que las terapias diana contra los linfocitos B sean
mas Gtiles en aquellos pacientes con mayor numero de agregados lin-
focitarios.

ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES DIFUSAS Y
COLAGENOPATIAS

L. Sierra Herranz, J. Juan Garcia, J.A. Villegas Alcazar,
E. de Freitas Gonzalez, E. Bollo de Miguel, I. Herraez Ortega,
N. Alonso Orcajo y L.F. Diez Fernandez

Complejo Asistencial Universitario de Leén.

Introduccion: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) son un grupo de patologias con caracteristicas clinicas, radio-
légicas y funcionales similares. Una de las causas mas comunes de
EPID son las enfermedades del tejido conectivo (ETC). Suponen un
agravamiento del pronéstico de la enfermedad del paciente. Conocer
la frecuencia y caracteristicas demograficas de las EPID causadas por
ETC en nuestro medio, asi como los métodos diagnésticos utilizados
y el tratamiento que recibieron los pacientes.

Material y métodos: Estudio descriptivo de 38 pacientes con diag-
néstico de EPID y ETC, revisados en la consulta monografica de EPID
desde 2013. Las variables estudiadas han sido edad, sexo, habito taba-
quico, procedencia de los pacientes, tipo de ETC, métodos diagnésti-
cos, patrén radiolégico, pruebas funcionales respiratorias, presenta-
cién en sesién multidisciplinar y tratamiento recibido. Los datos se
han analizado con SPSS.

Resultados: El estudio incluye 38 pacientes (16 mujeres y 22 varo-
nes). 18 no fumadores, 4 fumadores y 16 exfumadores. La edad media
fue 67,6 afios = 10,9 (44-82 afios). 24 pacientes procedian de Reuma-
tologia, 12 de Neumologia y 2 de Inmunologia. Los diagndsticos fue-
ron:13 artritis reumatoide (AR), 3 lupus eritematoso sistémico (LES),
7 esclerosis sistémica (ES), 5 sindrome de Sjogren, 2 enfermedad in-
diferenciada del tejido conectivo, 2 enfermedad mixta del tejido co-
nectivo y 2 neumonia intersticial con caracteristicas autoinmunes
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(IPAF). Otros 4 pacientes con AR presentaban bronquiectasias (2 pa-
cientes) y nddulos reumatoideos (2 pacientes). 4 pacientes diagnosti-
cados de ETC tras el diagndstico de EPID y se diagnosticaron 2 IPAF. A
todos se les realiz6 TCAR, presentando 11 patrdén radioldgico de neu-
monia intersticial usual (NIU), 13 neumonia intersticial no especifica
(NINE), 6 inconsistente con NIU, 1 posible NIU, 2 neumonia intersticial
linfoide (NIL), 1 neumonia organizada (NO), 2 bronquiectasias y 2 n6-
dulos reumatoideos. A 4 pacientes se les realiz6 lavado broncoalveolar
y biopsia transbronquial y a 4 pacientes biopsia quirdrgica. Se presen-
taron 15 pacientes en sesién multidisciplinar. La media de FVC fue
103,9% + 21,8% (45-150%) y de la DLCO 64,2% + 22,4% (30-121%). En 19
pacientes el diagnéstico de EPID supuso un cambio en el tratamiento.
1 paciente fue trasplantado. 4 pacientes fallecieron.

Conclusiones: Las ETC mas frecuentes son la AR y ES y el patrén ra-
diolégico mas frecuente NINE en la serie general, salvo en los casos de
AR que es NIU. Un enfoque multidisciplinar permite el diagnostico
precoz y la optimizacién del tratamiento en la EPID asociada a ETC.

MINI-SERIE DE CASOS DE PACIENTES CON SINDROME
ANTI-SINTETASA

V.M. Mora Cuesta, A. Martinez Meiiaca, D. Iturbe Fernandez,
C. Fernandez Diaz, S. Fernandez Rozas y J.M. Cifrian Martinez

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.

Introduccion: Se conoce como sindrome antisintetasa (SA) a la aso-
ciacién de miopatia inflamatoria idiopatica, afeccién intersticial pul-
monar, artritis no erosiva y la presencia de anticuerpos antisintetasas
en suero. La etiologia y la patogenia son desconocidas, y se caracteri-
za por una respuesta variable al tratamiento.

Material y métodos: Trabajo descriptivo, retrospectivo, de pacientes
con diagnéstico de SAy que se encuentran en seguimiento por la Uni-
dad de Trasplante Pulmonar, y conocidas por el servicio desde el afio
2012, recogiendo diferentes variables clinicas, analiticas-inmunolégi-
cas, funcionales y radioldgicas.

Resultados: Se incluyeron 4 pacientes con diagnéstico de sindrome
anti-sintetasa, todas ellas mujeres, con edades de 30, 46, 51 y 57 afios.
Ninguna atn trasplantada y tampoco incluida en lista de espera. To-
dos los casos fueron diagnosticados por criterios clinico-radiolégicos-
seroldgicos. Todas presentaban un sindrome ventilatorio restrictivo
grave, con descensos severos de la DLCO, pero sin insuficiencia respi-
ratoria. Ninguna paciente presentaba hipertensién pulmonar. Dos
pacientes con anticuerpos anti-PL7, otra con anti Jo-1, entre otros.
Solo una paciente tenia sindrome de Raynaud, dos con afectacién cu-
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tanea, dos con artralgias, tres con mialgias, dos con clinica sugestiva
de RGE. Todas mostraron una afectacién pulmonar severa, y todas
demostraron un patrén radiolégico de NINE en bases pulmonares, con
areas de micro-panalizacion subpleural pero con intenso vidrio des-
lustrado, y asociaban un patrén radiolégico diferente en vértices pul-
monares mas caracteristico de NOC. Todas las pacientes habian reci-
bido diferentes tipos de tratamientos inmunosupresores, todas con
prednisona, ademas de azatioprina, ciclofosfamida, micofenolato, ri-
tuximab, tacrolimus y abatacept entre otros. Una de las pacientes
present6 una buena respuesta clinica y funcional al tratamiento con
ciclofosfamida. Dos de las pacientes presentaron un brusco deterioro
cinico y funcional a pesar de tratamiento, una de ellas precisando de
ingreso en UCI con ECMO V-VA.

Conclusiones: Tras la descripcién de nuestros casos podemos decir
que el SA afecta a mujeres en la edad media de la vida, con miopatia,
con severa afectaciéon pulmonar en forma de sindrome ventilatorio
restrictivo y patrén radiol6gico mixto de NINE con vidrio deslustrado
y NOC, con mala respuesta a tratamiento inmunosupresor, con un
rapido deterioro clinico-funcional, y que pueden ser potenciales can-
didatos a trasplante pulmonar por la gravedad de la afectacion respi-
ratoria.

MUTACIONES GENETICAS EN LA HISTIOCITOSIS PULMONAR
DE CELULAS DE LANGERHANS: EVALUACION PRELIMINAR

S. Barril', C. Rodriguez-Martin?, S.E. Lopez-Pérez?, L. Lopez-Vilaré',
A. Villar?, I. Sansaro?, M. Molina-Molina%, I. Martin?, R. Llatj6s?,
G. Gémez-Mariano?, S. Hortelano?, FJ. Alonso? y D. Castillo!

"Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. *Instituto de Enfermedades Raras.
Instituto de Salud Carlos III. *Hospital Vall d’'Hebron. “Hospital de
Bellvitge.

Introduccién: La histiocitosis pulmonar de células de Langerhans
(HPCL) es una patologia minoritaria. Tradicionalmente la enfermedad
se ha asociado a una respuesta inmunoldgica anormal en respuesta al
tabaquismo. Pero recientes estudios han abierto otras posibles rutas
etiopatogénicas: se ha demostrado que aproximadamente el 50% de
las histiocitosis de células de Langerhans (HCL) presentarian mutacio-
nes en el oncogén BRAF. El objetivo del presente estudio fue analizar
la presencia de mutaciones en la ruta MAPK/BRAF en muestras de
tejido pulmonar en una cohorte espafiola de pacientes con HPCL.
Material y métodos: Estudio retrospectivo y multicéntrico (Hospital
de Sant Pau, Hospital de Vall d’'Hebron, Hospital de Bellvitge e Insti-
tuto de Enfermedades Raras ISC III) que incluy6 muestras histolégicas
embebidas en parafina de 10 pacientes con diagnéstico de HPCL. Se
incluyeron ademds 5 muestras como controles negativos y 2 como
positivos para asegurar la fiabilidad de la técnica. El aislamiento del
DNA de las muestras de parafina se realiz6 mediante un kit comercial.
La identificacién de mutaciones en el gen BRAF y en otros genes rela-
cionados con la ruta MAPK/BRAF se llevé a cabo mediante el panel de
genes Human Comprehensive Cancer GeneRead Panel v2 de Quiagen y
secuenciacion utilizando un equipo NextSeq500 de Illumina.
Resultados: De los 10 pacientes con HPCL se identific6 una mutacién
en el gen MAPK2 en un Gnico paciente. Concretamente se trataba de
un varén de 37 afios en el momento del diagndstico, fumador activo,
con el antecedente de un linfoma de Hodgkin, lesiones nodulares en
la tomografia toracica y sin afectacién extrapulmonar. Esta mutacién
fue identificada en dos muestras independientes del mismo paciente.
La frecuencia de la mutacién fue del 5% en una muestra y del 15% en
la otra. En nuestra serie no se identificé ningtn paciente con HPCL con
mutaciones en BRAF, aunque la técnica fue capaz de detectar estas
alteraciones en las muestras utilizadas como control positivo. Ningu-
na de las muestras procedentes de pulmones control negativo presen-
t6 alteraciones en los genes estudiados.

Conclusiones: Nuestro estudio confirma la presencia de alteraciones
genéticas en la ruta MAPK/BRAF en pacientes con HPCL. Sin embargo,
es necesario incrementar el nimero de casos para determinar con
mas claridad la repercusién clinica de estas alteraciones.
Financiacién: Ayudas EPID Futuro (2013). Fundacién Mutua Madrile-
fia (2013). Beca becario SOCAP (2015).

NEUMONIA INTERSTICIAL CON PERFIL AUTOINMUNE:
(UNA NUEVA ENTIDAD?

G. Juan Samper, A. Navarro Soriano, M. Rédenas Moreno,
M. Ramén Capilla, C. Fabregat Franco y E. Fernandez Fabrellas

Hospital General Universitario de Valencia.

Introduccién: Recientemente la “European Respiratory Society”
(ERS)/American Thoracic Sociey” (ATS) han propuesto el término neu-
monia intersticial con perfil autoinmune (NIPA) para identificar pa-
cientes con neumonia intersticial idiopatica y caracteristicas sugesti-
vas, pero no definitivas de una enfermedad del tejido conectivo. El
propdsito de esta comunicacién es comparar nuestros pacientes con
NIPA y fibrosis pulmonar idiopatica (FPI).

Material y métodos: Hemos comparado los pacientes diagnosticados
de FPI de nuestra base de datos con pacientes con neumonia intersti-
cial idiopatica que cumplian criterios de NIPA, en concreto la presen-
cia de una combinacién de al menos una caracteristica de 2 de los 3
dominios siguientes: clinico, serolégico o morfolégico (radiologia y/o
anatomia patolégica). El andlisis de supervivencia se realizé usando
curvas de supervivencia de Kaplan-Meier, con las fechas de la prime-
ra visita y el trasplante o la muerte por cualquier causa como evento
final. Para analizar las diferencias entre grupos se utilizé una prueba
chi? y U de Mann-Whitney.

Resultados: Se han incluido 50 pacientes con FPI y 16 pacientes con
NIPA. En el caso de la FPI predominé el sexo masculino (74%), mien-
tras que en los pacientes con NIPA los dos sexos tenian el mismo nt-
mero de pacientes (50%). La mayoria de los pacientes con FPI eran
fumadores o exfumadores (65,2%), mientras que en los pacientes con
NIPA Gnicamente el 50% lo eran. Los pacientes con FPI mostraron una
mayor afectacion en todas las variables utilizadas para cuantificar la
gravedad de la patologia intersticial. En concreto: FVC 76,2 + 18,8% vs
85,2 +17,8%, DLCO 43,4 + 15,8% vs 52,6 + 17%, 6 minutos marcha 418,6
+117,1 mvs 451 £ 75,9 m y Sp02 al final de los 6 minutos marcha 85,6
+ 7,9% vs 90,7 + 6,3%. La supervivencia al afio, 3 afios y 5 afios fue
también peor para los pacientes con FPI: 75%, 49% y 22% vs 84%, 84%
y 84%. Las curvas Kaplan-Meier de supervivencia fueron diferentes,
mostrando una mayor supervivencia en los pacientes con NIPA (p =
0,02).

Conclusiones: Concluimos que la nueva entidad propuesta, neumo-
nia intersticial con perfil autoinmune, se comporta con una menor
afectacion funcional y tiene mayor supervivencia que la fibrosis pul-
monar idiopatica.

NEUMONIAS INTERSTICIALES IDIOPATICAS ASOCIADAS
AL TABACO: CARACTERISTICAS DIFERENCIALES

C. Gonzalez Fernandez', V. Vicens?, R. Llatjés?, P. Luburich?, S. Barril?,
T. Franquet?, L. Lopez?, D. Castillo® y M. Molina-Molina?

'Complexo Hospitalario Universitario de Ourense. ?Hospital
Universitario de Bellvitge. *Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.

Introduccién: El tabaco es un factor de riesgo asociado a diversas
neumonias intersticiales idiopaticas (NII). Recientes estudios han de-
mostrado que la incidencia de estas entidades en fumadores tiene
mayor importancia de lo estimado previamente. De las diversas ma-
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nifestaciones, la combinacién enfisema-fibrosis pulmonar (CEFP) es
la mas estudiada.

Objetivos: Profundizar en las caracteristicas diferenciales (clinicas,
radioldgicas y funcionales) de las NII ligadas al tabaco en nuestro me-
dio.

Material y métodos: Estudio observacional, retrospectivo de una co-
horte de pacientes con NII diagnosticados en el Hospital Universitario
de Bellvitge y en Hospital de la Santa Creu i Sant Pau.

Resultados: Se diagnosticaron 23 pacientes (47,8% hombres) con una
edad media al diagnéstico de 53 afios (32,00-73,19). El 82,6% (19) eran
fumadores activos, el resto exfumadores y el consumo acumulado
medio fue de 52 paquetes/afio. El 21,7% (5) tenian reflujo gastroeso-
fagico (RGE), el 39,1% (9) tenian otros antecedentes respiratorios. El
sintoma mas frecuente fue la disnea, seguido de tos seca. 5 (21,7%)
casos presentaban acropaquias. El hallazgo radiolégico mas frecuente
fue el patrén en vidrio deslustrado (65,2%), seguido de nddulos cen-
trolobulillares (52,2%), engrosamientos septales (39,1%) y bronquiec-
tasias tradicionales (13%). El 56% present6 enfisema asociado. La en-
tidad mas frecuente fue BR- EPID (60,9%), seguida de NID (17,4%) y
SRIF (8,7%). Se diagnostic6é mediante histologia a 14 pacientes (69,9%).
El 43,5% abandonaron el habito tabaquico. La mayoria (69,6%) recibie-
ron broncodilatadores, el 43,5% corticoides y el 8,7% inmunosupreso-
res. Se realiz6 seguimiento durante al menos un afio a 18, de los cua-
les 7 (38,8%) presentaron progresion de la enfermedad y un paciente
fallecié. Las diferencias entre BR/EPID y NID fueron radiolégicas e
histolégicas, sin diferencias significativas en pronéstico. La presencia
de bronquiectasias traccionales fue significativamente mayor en la
SRIF (100%).

Conclusiones: En nuestra serie, la BR- EPID es la principal entidad
ligada al tabaco. La SRIF presenta mayor presencia de bronquiolecta-
sias traccionales y engrosamiento septal de predominio basal desde
el diagnéstico. Un subgrupo de pacientes presenta progresion de la
enfermedad a pesar del tratamiento y el abandono tabaquico.

NEUMONITIS DE HIPERSENSIBILIDAD A ANTIGENOS AVIARIOS.
ANALISIS DE CASOS INCIDENTES 2014-2015

D. Santos Arozarena, B. Cornejo Brito, E. Martin Ruiz de la Rosa,
A.B. Llanos Gonzalez, L. Pérez Martin, O. Acosta Fernandez
y A. Medina Gonzalvez

Hospital Universitario de Canarias.

Introduccion: Las neumonitis de hipersensibilidad a antigenos avia-
rios constituyen un grupo de enfermedades no excepcional en nues-
tro medio, cuyo diagnéstico firme es en muchos casos complejo. Con
el presente trabajo se pretende mostrar la realidad asistencial del
diagndstico y analizar los aspectos susceptibles de mejora en su ren-
dimiento.

Material y métodos: Se revisaron los pacientes evaluados por prime-
ra vez en la consulta monografica de enfermedades intersticiales en-
tre mayo de 2014 y octubre de 2015, seleccionandose los casos en los
que existia exposicion a aves y EPID en la TC, excluyéndose aquellos
en los que la afectacién pudiera estar justificada por colagenopatias o
farmacos potencialmente lesivos. Se defini6 “neumonitis de hipersen-
sibilidad” si, ademas de la exposicion, se recogia linfocitosis en BAL >
20% y precipitinas positivas o histologia compatible, una vez descar-
tadas colagenopatias y vasculitis. Por otra parte, se catalogaron de
“probable NH” los casos con antecedente exposicional y positividad
de precipitinas o linfocitosis > 20%, ademas de TC compatible. Final-
mente, se asumié como “posible NH” si solo existia exposicion y ra-
diologia compatible.

Resultados: De los 51 casos recogidos se diagnosticaron 7 “NH” (5
crénicas y 2 subagudas), 13 “probables NH” y 24 “posibles NH”. Cuatro
de ellos habian fallecido en el momento del analisis (2 por patologia

respiratoria y 2 por eventos cardiovasculares). Respecto a los 7 pa-
cientes restantes, 1 resulté ser enfermedad mixta del tejido conectivo,
1 NINE idiopatica, 2 sindromes antisintetasa y 3 neumonias intersti-
ciales con rasgos autoinmunes (IPAF). De los 7 pacientes diagnostica-
dos de NH, 6 recibieron tratamiento esteroideo debido a una mayor
repercusion clinica y funcional (FVC y DLCOc medias de 62,3% y
34,8%). Asimismo, de los 37 pacientes con diagndstico no concluyen-
te, s6lo 7 se trataron con esteroides por el mismo motivo (FVC 61,3%
y DLCOc 38,5% frente a FVC 75,2% y DLCOc 54,4% en los que se pospu-
so tratamiento).

Conclusiones: 1. El diagn6stico académico de las NH a antigenos avia-
rios resulta, en la practica, dificil al necesitar el apoyo de la biopsia en
un elevado porcentaje de casos. 2. La decisién de realizar una BPQ en
los casos imprecisos y con deterioro funcional leve suele tomarse de
forma diferida, tras deterioro clinico-funcional y la retirada del anti-
geno. 3. En nuestro medio no disponemos de pruebas de provocacién
controlada con antigenos, lo que podria hacer innecesarios algunos
procedimientos quirdrgicos.

PRESENCIA DE LOS ANTICUERPOS ANTISINTETASA (ACAS) EN LAS
NEUMOPATIAS INTERSTICIALES IDIOPATICAS. ESTUDIO
PRELIMINAR

1. de los Santos Ventura, M.B. Aparicio Hernandez,
M.D. Ludefia de la Cruz, R. Cordovilla Pérez, P. Alvarez Vega,
D.A. Arcos Cabrera, S. Jodra Sanchez y ].M. Gonzalez Ruiz

Hospital Clinico Universitario de Salamanca.

Introduccion: La presencia de los anticuerpos antisintetasa séricos
(AcAS) en las neumopatias intersticiales idiopaticas (NII) podrian in-
dicar un futuro desarrollo de una enfermedad sistémica o tener un
valor predictivo pronéstico, terapéutico en las mismas. El objetivo fue
valorar la presencia de los AcAS en los pacientes diagnosticados de NII
con estudio de autoinmunidad previa no especifica de enfermedad
sistémica.

Material y métodos: Estudio prospectivo desde junio del 2014 a no-
viembre del 2015 de pacientes remitidos de forma consecutiva con
diagnéstico de NII, a la consulta de Neumologia-EPID. Se determina-
ron previamente, TCAR toracico, bioquimica general, autoinmunidad
inicial La determinacion de AcAS se realiz6 mediante inmunotrasfe-
rencia (IT). En algunos pacientes se indicé fibrobroncoscopia con la-
vado broncoalveolar y, biopsia pulmonar quirdrgica y/o criobiopsia.
El diagndstico de NII se realizd, seglin Consenso Internacional del
2013, tras una discusion multidisciplinar. El estudio estadistico se
analiz6 mediante el programa SPSS v.20, empledndose métodos para-
métricos y no paramétricos.

Resultados: Se recogieron 52 casos, 30 varones con edades entre 46
a 87 afios, mediana = 70,5 afios. El 59% con historia de tabaquismo y
el 17% con riesgo laboral-ambiental de neumopatia. Presentaban sin-
tomas de sospecha de enfermedad sistémica el 15%. El tiempo de evo-
lucién de las NII oscil6 entre 1y 24 meses, mediana = 4,5 meses y
media: 6,9. Los AcAS y asociados se presentaron en 16 casos (30%)
(tabla 1). No se relacionaron con el tipo de neumopatia intersticial
(NIU o NINE). Los ANA fueron positivos en 7 casos (3,8%) de los cuales
en el 71% se encontré algin AcAS positivo, con una P 0,008, siendo
estadisticamente significativo. Se realiz6 biopsia quirtrgica, criobiop-
sia, 0 ecobroncoscopia en 13 casos. Los diagnésticos mas frecuentes
por TCAR, Anatomia Patol6gica (AP), o tras discusién multidisciplinar
(clinico), fueron los siguientes: Neumopatia Intersticial Usual (NIU),
Neumopatia Intersticial no Especifica (NINE), Neumopatia Organizada
(NO), sarcoidosis, neumonitis por hipersensibilidad crénica (NHC) y
enfermedades sistémicas (tabla 2).
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Tabla 1. Anticuerpos antisitentasa y asociados

Cantidad

Ac Anti THO

Ac Anti PL7

Ac anti PL12

Ac anti Scl70

Ac anti NOR90

Ac anti SSA (52KD)
Ac anti Mi

Ac anti RP155

Ac anti PmScl

N = = = W N W N =

Tabla 2. Diagnésticos mas frecuentes

97

% E. No
Diagnéstico NIU NINE NO Sarcoidosis NHC  sistémicas clasificables

TCAR 36 30 8 1 10 6
AP 7 16 16 16 8 8 16
Clinico 20 20 6 9 14 6 6

Neumopatia intersticial usual (NIU), neumopatia intersticial no especifica (NINE),
neumopatia organizada (NO), sarcoidosis, neumonitis por hipersensibilidad crénica
(NHC), enfermedades sistémicas y no clasificables

Conclusiones: 1. Los AcAS se hallaron presentes en los pacientes diag-
nosticados inicialmente de NII, sin relacién con el tipo de neumopatia
(NIU o NINE). 2. Los pacientes con ANA+ se asocian estadisticamente
con AcAS.

PROTEINOSIS ALVEOLAR (PA): ENFERMEDAD INFRECUENTE Y
NECESIDAD DE REGISTRO

E. Barbero Herranz, D.P. Chiluiza Reyes, P. Castro Acosta,

R. Mirambeux Villalona, P.L. Arrieta Narvaez, M.A. Galarza Jiménez,
A. Jaureguizar Oriol, B. Martin Garcia, J.A. Lietor Villajos,

P. Navio Martin y E. Pérez Rodriguez

Hospital Universitario Ramén y Cajal.

Introduccion: La PA es poco comin. Su incidencia anual (0,4/10¢ ha-
bitantes) y prevalencia (3,7-6,2/10% lo confirman. Su diagnéstico por
broncofibroscopia es habitual y por toracoscopia ocasional. Las con-
troversias diagndsticas y fundamentalmente terapéuticas generan
dificultades que hacen necesario una unidad registro y seguimiento.
Objetivos: Realizar un analisis descriptivo de los pacientes con PA que
han sido valorados en nuestro hospital.

Material y métodos: Se han analizado retrospectivamente todos los
casos de PA estudiados en nuestro servicio desde enero-1997 a no-
viembre-2015. En todos los casos se han estudiado edad, sexo, habito
tabaquico, antecedentes epidemioldgicos, enfermedades previas, pre-
sentacion clinica, estudios analiticos, técnicas de imagen, espirome-
tria, pletismografia, difusién, broncofibroscopia diagndstica, trata-
miento y seguimiento. Se realiza analisis descriptivo del registro con
media y DE.

Resultados: En el periodo analizado 17 casos de PA fueron estudiados.
14 hombres y 3 mujeres, con edad media de 41,1 DE + 9 afios. 14 de
ellos fueron fumadores (82%) con IPA 36 + 30, 4 (23%)trabajaban en
fundicion de acero y 8 (47%) antecedentes de patologia respiratoria
(6neumonias y 1 TBC). La SatO2 basal 91,7 + 4,6%, con un rango de
77-97%y la GA basal Pa02 60,4 + 13 mmHg, PaCO2 37 + 6,2 mmHg. El
diagnéstico fue realizado por broncofibroscopia en 13/17 (11BTB y
2LBA) y por toracoscopia en 4. En 2 casos se aislaron micobacterias
atipicas (avium y fortuitum). 11 de 17 cumplieron criterios de LBA-
terapéutico (LBA-T). Todos los LBA-T fueron bipulmonares (6 con > 1
LBA-T) y adicionalmente 4 recibieron tratamiento con GM-CSFy 1 con
rituximab. Los 6 restantes se encontraban estables sin insuficiencia
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respiratoria y fueron seguidos pero no tratados. La mejoria clinica,
radiolégica gasométrica y funcional fue objetivada en la fase inicial y
tardia de su evolucién (figs.), siendo el dato mas destacado la mejora
de la DLCO. Se evidencian deficiencias en el registro retrospectivo de
datos (areas sanitarias diferentes) que requieren una coordinacién
prospectiva.

Conclusiones: 1. El LBA-T protocolizado en nuestro medio, se mostré
atil en los pacientes con insuficiencia respiratoria mantenida. 2. La
baja prevalencia de esta patologia justifica la necesidad de un registro
y seguimiento monografico por unidad de referencia.

UTILIDAD DE LA VALORACION MULTIDISCIPLINAR EN EL
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LAS EPID

P. Rivera-Ortega, P. Luburich, R. Llatjés, V. Vicens, F. Martinez,
L. Planas, ]. Narvaez, I. Escobar, A. Bachs, ]. Dorca y M. Molina-Molina

Hospital Universitari de Bellvitge.

Introduccion: Recientemente se ha demostrado que el diagndstico de
certeza de las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID)
requiere una aproximacion multidisciplinar de expertos (MDT) en
estas patologias. El objetivo del presente estudio es evaluar la relevan-
cia de cada aproximacién diagnéstica (clinica, analitica, radiolégica,
histolégica) incluida en la valoracién multidisciplinar de los pacientes
con EPID y la efectividad del MDT.

Material y métodos: Estudio prospectivo observacional en el que se
incluyeron 100 primeras visitas consecutivas del 2014 evaluadas en la
Unidad Funcional de Intersticio Pulmonar (UFIP), del Hospital Univer-
sitario de Bellvitge. En cada paciente incluido se realizé: Valoracién
1; historia clinica detallada, autoinmunidad completa y precipitinas,
estudio genético ante sospecha familiar. Valoracién 2; identificacién
patréon radiolégico de la tomografia computarizada alta resolucién
(TACAR) de térax por dos radiélogos independientes. Valoracién 3;
Anatomia patolégica (citologia del BAL + criobiopsia * biopsia pulmo-
nar quirdrgica). Valoracién 4; comité MDT, en los casos en los que 1,
2,3 no llegé al diagnéstico.

Resultados: De los 100 pacientes evaluados, 53 presentaban sospecha
diagnéstica inicial y 47 fueron remitidos para valoracién de EPID iden-
tificada. 56 hombres, edad media 63.36 afios. Se modificé el diagnés-
tico de sospecha inicial en 11 casos, en 5 desde la valoracién 1. De 8
pacientes con sospecha FPI, se confirmé finalmente en 5. El diagnds-
tico final se obtuvo en 93 casos; FPI 12, FP asociada a conectivopatia
18, NH 15, neumoconiosis-asbesto 10, FP no clasificable 9, sarcoidosis
5, NO 3, NINE 3, hemosiderosis 2, BR/EPID 3, SRIF 2, NID 1, Birt-Hogg-
Dubbé 2, hemocromatosis 1, fibrosis peribronquiolar 1, granulomato-
sis Wegener 1, NIL 1, FP por farmaco 2, FP post-SDRA 1, no EPID 1. La
valoracién por comité MDT se requirié en 12 casos.

Conclusiones: La FPI, FP asociada a conectivopatia y NH son las enti-
dades mas frecuentes en nuestro medio. El nimero de sujetos diag-
nosticados de FPI a través de una valoracién multidisciplinar es menor
que la sospechada tras identificar EPID. La valoracién clinica detallada
(valoracién 1), ante un patrén radiolégico determinado, modifica el
diagnéstico definitivo en el 5%. La discusién multidisciplinar en comi-
té MDT se requiere para el diagndstico final en un 12%.



