51 Congreso Nacional de la SEPAR 101

ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL
DIFUSA (EPID)

ANALISIS DE CASOS DE ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL
EN PACIENTES CON ARTRITIS REUMATOIDE (EPI-AR) EN UNA
CONSULTA MONOGRAFICA

P. Mufioz Zara, L. Marin Barrera, V. Ignacio Barrios, B. Urizar Catalan,
M. Morén Ortiz, A. Pereira Vega y |. Fernandez de Cérdoba Gamero

Hospital Juan Ramén Jiménez, Huelva, Espaiia.

Introduccion: La artritis reumatoide es una enfermedad autoinmune
sistémica que afecta predominantemente a las articulaciones diartro-
diales y que con frecuencia se acompaiia de manifestaciones extra-
articulares. El compromiso respiratorio y, en particular, la afectacién
del intersticio pulmonar en estos pacientes supone un aumento de la
morbimortalidad y suele conllevar el uso de medicacién no exenta de

efectos secundarios significativos. Objetivos: analizar nuestra cohorte
de pacientes diagnosticados de EPI-AR desde la apertura de la consul-
ta monografica de patologia intersticial del Hospital Juan Ramén Ji-
ménez.

Material y métodos: Andlisis retrospectivo descriptivo de registros
clinicos de pacientes con diagnéstico de EPI-AR desde enero 2011 has-
ta noviembre 2017. Evaluamos variables demograficas, comorbilida-
des, hallazgos en tomografia computarizada de alta resolucién (TCAR),
tratamiento y mortalidad. Utilizamos el paquete estadistico SPSS para
el andlisis estadistico de los datos.

Resultados: Obtuvimos un total de 30 pacientes con EPI-AR, edad
media 71,6 + 10 afios (63,3% varones). Comorbilidades mas frecuen-
tes: reflujo gastroesofagico 20%, hipertensiéon pulmonar 13%, trom-
boembolismo pulmonar 10%, sindrome de apnea-hipopnea del suefio
3%, y cancer de pulmén 3%. El tabaquismo constaba en el 53% de pa-
cientes. En cuanto a los hallazgos TCAR: 66,7% presentaban un patrén
incompatible con neumopatia intersticial usual (NIU) y un 33,3% pa-
trén NIU (de estos, el 80% tenian relacién tabaquica y eran varones el
50%). De la muestra analizada, han fallecido el 40% (12 pacientes), de
estos 75% varones (9 casos). De los varones con patrén NIU (42,1%),
fallecieron el 87,5% y de estos el 100% tenian exposicién tabaquica;
mientras que los varones no NIU (57,9%), fallecieron el 18,2% de los
cuales s6lo 50% tenian exposicién tabaquica. Respecto a los farmacos
administrados, 77,6% estaban en tratamiento con corticoides (CT) en
asociacion con otro inmunosupresor (IS), siendo el mas usado el me-
totrexate (73,9%). E1 100% de los pacientes fallecidos habian estado en
tratamiento con asociacién de CT+IS.

Conclusiones: El fenotipo varén, exposicién tabaquica, y patrén NIU
supone un peor prondstico en la EPI-AR. El uso combinado de CT+IS
parece no modificar la evolucion devastadora de esta complicacion
extra-articular de la AR

ANALISIS DE LOS EFECTOS ADVERSOS DE LOS FARMACOS
ANTIFIBROTICOS EN LOS PACIENTES DIAGNOSTICADOS DE FPI EN
CONSULTA MONOGRAFICA DE EPID DURANTE LOS 6 PRIMEROS
MESES DE SEGUIMIENTO

F. Espildora Hernandez!, E. Salcedo Lobera’, E. Valverde Alcalé?,
J.L. de la Cruz Rios!, C. Olveira Fuster' y P. Gutiérrez Castafio'

"Unidad de Gestién Clinica de Enfermedades Respiratorias, Hospital
Regional Universitario de Mdlaga, Espafia. 2Unidad de Gestion Clinica
de Farmacia Hospitalaria, Hospital Universitario Virgen de la Victoria,
Malaga, Espaiia.

Introduccion: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enferme-
dad pulmonar fibrosante crénica que afecta generalmente a adultos
mayores de 50 afios. Actualmente se observa un incremento de la
prevalencia gracias a la optimizacién de los métodos diagnosticos.
Contamos con dos farmacos con indicacién para FPI: pirfenidona y
nintedanib. Detectar y controlar las reacciones adversas (RAM) es una
de las prioridades en el seguimiento de estos pacientes.

Material y métodos: Estudio descriptivo y observacional con una co-
horte de 29 pacientes estudiados en consulta especifica de EPID y en
los que se inici6 tratamiento antifibrético. Se recogieron datos demo-
graficos, comorbilidades, pruebas funcionales respiratorias (espiro-
metria, difusién y test de marcha de los 6 minutos) y RAM en los 6
primeros meses de tratamiento. Agrupamos las RAM en 4 grupos:
diarrea, otras alteraciones digestivas (nauseas, vomitos, dispepsia...),
alteracion del perfil hepatico y fotosensibilidad. Se estratificaron se-
gln la gravedad en RAM leves (controlados con medicacién
sintomatica),moderados (necesidad de suspensién temporal o ajuste
de dosis) y graves si obligaban a suspender el tratamiento.
Resultados: Se analizaron 29 pacientes, 23 varones (79,3%) y 6 muje-
res, con una edad media de 70,31 afios (52-83). La FVC media fue de
2.365 cc (59,71%) y la distancia media en el test de marcha al inicio
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fue de 383,35 m. Se inici6 pirfenidona en 16 pacientes (3 mujeres); de
ellos en 12 se detectaron RAM (75%). No se informé de diarrea. En 9
casos se observaron otras alteraciones digestivas (56,3%), precisando
ajuste de dosis en 4, aunque ninguno requiri6 su retirada. De las 3
mujeres, 2 sufrieron alteraciones digestivas precisando ajuste de do-
sis. En 2 sujetos se detect6 fotosensibilidad, obligando en 1 a la reti-
rada del farmaco y en otro a ajuste de dosis. En 1 caso hubo alteracion
de la funcién renal y conllevé la suspensién del tratamiento. De los 13
sujetos (3 mujeres) en los que se inicié nintedanib, 5 presentaron
RAM (38,5%). La diarrea afect6 a 4 pacientes (2 leve, 1 moderada, 1
grave). En una paciente se detectd alteracion del perfil hepatico obli-
gando a reducir la dosis de forma temporal. Ningtn paciente refirio
fotosensibilidad.

Conclusiones: Las reacciones detectadas en nuestros pacientes son
en su mayoria leves, controlandose con medicacién sintomatica o
ajuste de dosis. La mitad de las mujeres presentaron como RAM mas
frecuentes alteraciones digestivas, sin requerir la suspension del tra-
tamiento. Los farmacos antifibréticos suelen ser bien tolerados los
primeros meses de tratamiento.

ANALISIS DE LOS PACIENTES ATENDIDOS EN LA CONSULTA
MONOGRAFICA DE EPID DEL HOSPITAL DE ESPECIALIDADES DE
JEREZ DURANTE 12 MESES

A. Cortes Caballero, N.P. de la Cruz Castro, D. Garcia Jiménez,
C. Cabrera Galan, F. Pérez Grimaldi, J.M. Galvez Lozano,

]J.C. Rodriguez Fernandez, F. Valenzuela Mateos

y G. Soto Campos

Hospital de Jerez, Jerez de la Frontera, Cddiz, Espafia.

Introduccion: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades cuya fre-
cuencia se estima baja en la poblacién general, pero suponen un pro-
blema de salud tanto por la dificultad para llegar al diagnéstico, como
por la importante morbilidad y pronéstico. En las guias de practica
clinica se recomienda su estudio en consultas monograficas y comités
multidisciplinares. Objetivo: analizar las caracteristicas de los pacien-
tes atendidos en la consulta monografica de EPID durante sus prime-
ros 12 meses de funcionamiento, los métodos diagnésticos empleados
y los diagnésticos finales.

Material y métodos: Estudio descriptivo de los pacientes diagnosti-
cados de EPID en la consulta monografica de Neumologia en el Hos-
pital de Jerez durante el periodo de diciembre 2016 a noviembre de
2017. Los datos han sido obtenidos mediante la revision de historias
clinicas de los pacientes atendidos en la consulta.

Resultados: Durante este periodo se han valorado y estudiado 96 pa-
cientes. Nuestra poblacién tiene una edad media de 65,26 afios, sien-
do el 53,2% hombres y 46,18% mujeres. Analizando los factores de
riesgo: Tabaquismo: 50% nunca fumadores, 10,4% fumadores activos
y el 39,58% exfumadores. Contacto con aves 41,6%. Profesion de riesgo
12,5%. Enfermedad sistémica 7,3%. Los pacientes se derivaron en un
13,5% desde atencion primaria, 60% de neumologia, 16% de reumato-
logia, 2% de Medicina Interna y 7,3% desde otros hospitales del area.
Los métodos diagnésticos empleados: TACAR 100% de los pacientes,
estudio funcional 98,9%, 100% estudio de autoinmunidad, broncosco-
pia con LBA en el 66,7% y 22,9% precisaron biopsia quirtrgica. En
cuanto a diagnésticos actuales: tenemos 20 casos pendientes de cla-
sificar, 18 neumonitis por hipersensibilidad, 15 sarcoidosis, 14 NINE,11
FPI, 10 asociadas a colagenopatia 4 NOC, 2 neumoconiosis y 2 neumo-
nias eosindfilas.

Conclusiones: La mayoria de los pacientes en seguimiento provienen
de neumologia o reumatologia. La valoracién en consulta monografi-
ca de estas patologias ayuda a estandarizar el uso de métodos diag-
nosticos.

ANALI§IS DE LOS PACIENTES CON FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA DERIVADOS A UNA UNIDAD DE TRASPLANTE
PULMONAR

M. Corral Blanco!, V.C. Prudencio Ribera!, M.E. Jarrin Estupifidn’,
L. Juarros Monteagudo?, V.L. Pérez Gonzalez', R. Alonso Moralejo'
y A. de Pablo Gafas'

IServicio de Neumologia; *Servicio de Rehabilitacion, Hospital
Universitario 12 de Octubre, Madrid, Espafia.

Introduccién: El diagnéstico de fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) se
ha asociado con mayor mortalidad en lista de espera (LE) de trasplan-
te pulmonar (TP). El objetivo de este estudio fue describir las causas
de contraindicacioén (CI) de TP y analizar la mortalidad en nuestra LE,
asi como los factores de riesgo asociados.

Material y métodos: Estudio analitico con recogida de datos prospec-
tiva, de los pacientes en LE de TP por FPI de un hospital terciario entre
10-2008 y 6-2017. Se compararon las caracteristicas al entrar en LE de
los pacientes que recibieron un TP electivo con los que fallecieron en
LE y con los TP preferentes. Las variables cualitativas se compararon
mediante chi cuadrado con correccién de Yates y las cuantitativas me-
diante t de Student o con U de Mann-Whitney, utilizando el programa
SPSS21.

Resultados: Se valoraron 180 pacientes con FPI, considerando CI 99
(55%). Fueron admitidos en LE 67 (37,2%), de los que se han trasplan-
tado 51 (76%), estan en seguimiento 9 (13%), han fallecido 5 (7%) y han
salido de lista 2 (3%). En la figura se muestran los motivos de CI de TP,
encontrandose un 15% de causas potencialmente evitables. En la tabla
se ve como los fallecidos en LE presentaban respecto a los TP electivos
Sp02 mas bajas con el esfuerzo (76 vs 82; p = 0,018) precisando flujos
de oxigeno mas elevados (Ipm: 6 vs 3; p = 0,021), estuvieron menos
dias en LE (17 vs 139; p = 0,012), siendo el 80% remitidos para valora-
cion después de un afio del diagnéstico. También presentan valores
mas bajos de DLCO y mayor disnea, sin alcanzar la significacién esta-
distica. Los pacientes que recibieron un TP preferente vs los TP electi-
vos presentaban SpO2 mas bajas con el esfuerzo (78 vs 82; p=0,011),
un LAS mas elevado al entrar en LE (45 vs 40; p = 0,001) y un mayor

Trasplante TP electivo vs fallecidos TP electivo vs preferente
electivo
™ erente
N=39 Fallecidos N= 5 P p::l 2

Edad (afios) 58+7 614 0,412 5817 0,808
Sexo hombre 27 (69,2%) 3(60,0%) 0647 |  10(833) 0,338
FVC (%) 47,0(43,057,0) | 51,0(34561,5 1,000 | 450(36,0525) 0,190
DLCO (%) 30,0 (24,0-35,0) | 21,0(19,5-21,0) 0,058 ] 258164 0,266
Flujo de O,

Basal (Ipm) 2(13) 3(3-4) 0,064 3(2-4) 0,230
Esfuerzo (Ipm) 3(3-5) 6 (5-6) 0,021 3(3-6) 0,729
:‘“‘]""“' TMEM | 3045110 2554112 0371 2974138 0,856
5p0; min
durante TMEM B2+5 766 0,018 7186 0,011
mMRC

2(%) 2(5,1%) 0 (0%) 1(8,3%)

3(%) 26 (66,7%) 1(20,0%) 0010 5(41,7%) b
a(%) 11 (28,2%) 4 (80,0%) 6(50,0%)
LAS 39,80 44,36 43,15:424 0,113 45,07+ 4,98 0,001
GAP

1(%) 7(17,9%) 0 (0%) 0 (0%)

2(%) 21(53,8%) 3e00%) 0% 7583% %7
3(%) 11 (28,2%) 2 (40,0%) 5(41,7%)
PAPm (mmHg) 23+9 2849 0,286 2748 0,155
Tiempo Dx- |
:’1""."’”"’“ 18 (50,0%) 1(20,0%) 0,207 7(58,3%) 0,743
oobis: 18 (50,0%) 4 (80,0%) 5(41,7%)
Tiempoenlista | . e5.209) 17 (8-86) 0,012 224 (92.545) 0,072
de espera
sl 0(0%) 1(20,0%) - 5(41,7%) <0,001

Ipm: litros por minuto. TMEM: Test de la marcha de 6 minutos. Sp0,: saturacion de oxigeno por pulsioximetria. LAS:
Lung Allocation Score. PAPm: presidn arterial pulmonar media, ECMO: oxigenacion por membrana extracorpdres.

Figura 1.
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1. No acepta el paciente(N=15) - 8.3%
. Edad(N=12) 9 6,6%

N=27 (15%)

2
3. Obesidad (N=12) 2 6,6% Causasde C)
potencialmente
4, Habitostoxicos (N=5) =2 2,8% corregibles
S. Deterioroexcesivo (N=3) 2 1,7%
Causasde

Clde TP 6. Exitusdurante la valoracion (N=7) = 3,9%
7. Patologia grave de otros drganos (N=24) = 13,3%
8. Neoplasia(N=2) < 1,1%
9. Complicacionesquirirgicas (N=4) = 2,2%
10. Factores psicosociales (N=2) = 1,1%
11. Todavia no cumple criterios de TP (N=13) - 7,2%

Figura 2.

porcentaje precis6 ECMO previo al TP (41,7% vs 0%). En los TP prefe-
rentes el tiempo en LE fue mas prolongado (224 dias vs 139) sin al-
canzar la significacion estadistica.

Conclusiones: 1. E1 55% de los pacientes presentaban CI en el momen-
to de la valoracidn, de las cuales un 15% podrian ser evitables. De los
pacientes incluidos en LE un 10% nunca llegé al TP por fallecimiento
o exclusién. 2. La saturacién minima en el TM6M a la entrada en LE se
asocia tanto con el fallecimiento en LE como con la necesidad de hacer
un TP preferente. 3. Los pacientes fallecidos llevaban un menor tiem-
po en LE, lo que sugiere una inclusion tardia; mientras que los TP
preferentes tuvieron tiempos mas largos, lo que se podria explicar por
un mayor deterioro en LE.

ANALISIS DEL RENDIMIENTO DIAGNOSTICO DEL LAVADO
BRONCOALVEOLAR EN PACIENTES CON EPID QUE PRECISAN
CRIOBIOPSIA TRANSBRONQUIAL

C. Serra, P. Millan Billi, V. Pajares Ruiz, T. Franquet Casas,
L. Lépez Vilaro, C. Burrel Deicke, A. Alonso Ledn, V. Plaza Moral,
A. Torrego Fernandez y D. Castillo Villegas

Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Esparfia.

Introduccidn: La criobiopsia transbronquial (CBT) es una técnica en-
doscépica introducida en el algoritmo diagnéstico de las enfermeda-
des pulmonares intersticiales difusas (EPID). De forma sistematica,
durante la misma exploraciéon endoscépica, se puede realizar un lava-
do broncoalveolar (LBA) para completar el estudio. Sin embargo el
rendimiento diagnédstico de esta estrategia no ha sido evaluado. El
objetivo de este estudio es analizar el incremento en el rendimiento
diagnéstico aportado por el LBA en pacientes con EPID sometidos a
CBT.

Material y métodos: Estudio retrospectivo descriptivo realizado en
un centro de referencia de EPID. Se incluyeron todos los pacientes con
EPID a los que se les realizé CBT y LBA durante el periodo 2013-2016.
Se recogieron variables epidemiolégicas, clinicas, funcionales y radio-
légicas de cada caso. Respecto a la CBT, se recogi6 el patron histologi-
co obtenido. Se analizaron los resultados de citologia, microbiologia e
inmunologia del LBA. El diagndstico final se estableci6 en un comité
multidisciplinar. Se analizaron los hallazgos del LBA que permitieron
complementar el diagnéstico en el Comité Multidisciplinar.
Resultados: Se incluyeron un total de 62 pacientes con una edad me-
dia de 62 afios (DE 12). Los diagnésticos multidisciplinares fueron:
enfermedad pulmonar asociada a enfermedad autoinmune (21%),
neumonia organizada (11%), neumonitis por hipersensibilidad (10%),

sarcoidosis (8%), no clasificable (8%), FPI (7%), neumopatia asociada al
tabaco (7%), NINE (5%), toxicidad por farmacos (6%), vasculitis (5%),
infecciones (5%) y miscelaneas (7%). En 37 casos (60%) los hallazgos
de la CBT fueron suficientes para obtener un diagndstico multidisci-
plinar, independientemente de los hallazgos del LBA. Sin embargo, en
15 casos (24%) este aportd informacién complementaria: en 11 (18%)
fueron los hallazgos de la citologia y en 5 (8%) microbiolégicos.
Conclusiones: El LBA aport6 informacién ttil y complementaria a la
CBT, aumentando el rendimiento diagnostico en aproximadamente un
cuarto de nuestra serie, por tanto creemos justificado el uso de forma
conjunta de ambas técnicas.

ANTIFIBROTICOS EN EL TRATAMIENTO DE LA FIBROSIS
PULMONAR IDIOPATICA: UN ESTUDIO MULTICENTRICO

C. Mouronte Roibas!, E. Cano Jiménez?, A. Cobas Paz?,
A. Acufia Fernandez*, C. Gonzalez Fernandez*, M. Botana Rial’,
C.Ramos Herndndez! y V. Leiro Fernandez!

'Hospital Alvaro Cunqueiro, EOXI de Vigo, Pneumovigo I+i. Instituto de
Investigacion de Galicia Sur (IIS Galicia Sur), Vigo, Pontevedra, Espaiia.
?Hospital Universitario Lucus Augusti, Lugo, Espaiia. *Hospital POVISA,
Vigo, Pontevedra, Espafia. “‘Complexo Hospitalario Universitario de
Ourense, Orense, Esparia.

Introduccion: Pirfenidona y nintedanib son los dos tratamientos dis-
ponibles hasta el momento para tratar la fibrosis pulmonar idiopatica
(FPI). Segtn los estudios, los beneficios esperables al emplearlos resi-
den en la estabilizacién funcional y la limitacién del ndmero de exa-
cerbaciones. El objetivo de este estudio es mostrar las caracteristicas
y evolucién hasta la fecha de los pacientes a tratamiento antifibrético
en varios hospitales de nuestra comunidad.

Material y métodos: Estudio descriptivo de todos los pacientes trata-
dos con antifibréticos en cuatro hospitales gallegos desde abril de
2015. Analizamos variables clinicas, funcionales y radiolégicas al ini-
cio, asi como la evolucion de las mismas y la tolerancia al tratamiento
antifibroético.

Resultados: 63 pacientes (68,3% varones, con una edad media de 71,5
+ 8,3 afios). El tiempo de tratamiento medio es de 13,5 + 8,1 meses. El
88,9% de los pacientes presentaban disnea y 58,7% tos al inicio del
tratamiento. La FVC era del 66,5 + 16,6% y la DLCO del 48,1 + 15,4%. El
66,7% de los pacientes tenian un TCAR consistente para NIU, y en el
25,4% se precis6 una biopsia pulmonar. La figura muestra la evolucién
de los pacientes en tratamiento hasta la fecha.

Conclusiones: En cuanto a la eficacia, se mantuvieron estables fun-
cionalmente el 71% de los pacientes y sin exacerbaciones el 80%. La
mortalidad de toda la serie fue del 11%. En 24 pacientes (38%) apare-
cieron efectos secundarios (gastrointestinales, fotosensibilidad o he-

16 L.w:&

63 Efectos —
FPla || secundarios: 24 FPla

tratamiento
antifibrético

Pirfenidona

Figura 1.
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Caracteristicas demogréficas y funcionales de los pacientes

Pirfenidona Nintedanid
Edad al inicio 708:82 736487 (n=30)
‘:-m nicio ﬁg'::: :;m) Edad (media + DE) 55+ 13
Tos al inicio 26 (55.3%) 11(68,8%) Sexo (H/M) (m) 14/16
FVC% al inicio 66,1115.4 68,1119.9 Etnia (caucasica/africana) (n) 28/2
DLCO% al inicio 4571141 5321174 Fumador activo (n) 3
GAP inicio 43415 37412 Exfumador (n) 14
GAP bas tralamienio 52:14 42:21 N 13
Progresion radiologica 5/19 (26,3%) 2/4 (50%) ~

| Progresion funcional 12/42 (28.6%) 311 (27.3%) Paquetes-afio 14+£20
Exacerbacion 4122 (18,2%) 217 (28,6%) Disnea mMRC (n) 4/17/9/0/0

Namero 2,511 2 (0/1/2/3/4)

Efeclos secundarios 15(31,9% 9(56,3%) FVC (%pred) 8115
Gastroinlestinales | 9(19,1%) 8 (50%) FEV, (%pred) 79+ 18
Folosensibilidad | 6 (12,8%) 0(0%) FEV,/FVC 75+8
Hepeloloxicided igf:i} f :;355;’ DL,(%pred) 74 £20

Retrada 10 (21,3%) 6(37.5%) S ol

Fallecimiento 6(13.3%) 1(6.3%) Sat.0, (%) 97+1

Estadio radiolégico (n)

Figura 2. No afectacién parenquimatosa (0-I) 43
Afectacién parenquimatosa (II-1V) 12/6/5
Organo afectado (n) (%)
Sé6lo pulmén 15 (50%)

patotoxicidad), que requirieron retirar del medicamento Ginicamente Pulmén y piel 6 (20%)

en 8 ocasiones. La tabla muestra una descripcion de los pacientes que Pulmén y otro 6rgano 9 (30%)

recibieron tratamiento con pirfenidona y con nintedanib respectiva- Tratamiento (n) (%)

mente. No tratamiento 13 (43,3)

Corticoides 10 (33,3)
Corticoides e inmunosupresor 7(23,3)

CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES CON SARCOIDOSIS

F. Gongalves dos Santos Carvalho, S.M. Baeza Mena,

A. Gonzalez Martinez, I. Garcia Olivé, ]. Ruiz Manzano 1

y K. Portillo Carroz

Hospital Universitari Germans Trias i Pujol, Badalona, Barcelona, e

Espafia.

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad de etiologia desco- - o

nocida con una historia natural muy variable. Su evolucién depende E

de diversos factores, como el grupo étnico, la forma de inicio y del

estado radiolégico. La remisién espontanea puede ocurrir en casi dos a0

tercios de los pacientes, mientras que un 10-30% puede presentar un

curso crénico con sintomas discapacitantes que pueden afectar la ca-

lidad de vida relacionada con la salud. Nuestro objetivo principal fue 20-

analizar el impacto de la enfermedad sobre la calidad de vida en pa-

cientes con sarcoidosis, mediante el cuestionario King’s Sarcoidosis

Questionnaire (KSQ) traducido al castellano y su relacién con diferen- =

tes variables clinicas, funcionales y radiolégicas. 0 1 I 1] v

Material y métodos: Se incluyé prospectivamente a los pacientes con Estadio Radiologico

diagnéstico confirmado de sarcoidosis pulmonar o extrapulmonar

. o W runtuacion total
atendidos en la consulta monografica de EPID desde mayo hasta no- ~jEstado de salud

viembre de 2017. anms:

Resultados: Se recogié una muestra de 30 pacientes consecutivos,
cuyos datos se resumen en la tabla. Las mujeres presentaron una pun-
tuacion significativamente mas baja en el dominio de estado de salud
general (p = 0,045). Los pacientes con un diagnéstico en el afio previo
tenian una mejor puntuacién en el dominio de salud general (p =
0,06) y significativamente mas alta en el dominio pulmonar con res-
pecto a los pacientes con mas de 1 afio de evolucion de la enfermedad
(p =0,047). No hubo diferencias significativas entre estos dominios y
el estadio radiolégico (fig.) ni con la modalidad terapéutica asignada.
El Composite Physiologic Index (CPI) fue la tinica variable que se co-
rrelacioné significativamente con la puntuacion total del cuestionario.

Figura 1. Relacién de la puntuacién del cuestionario KSQ (puntuacién total, estado de
salud y dominio pulmonar) y estadios radiol6gicos de la sarcoidosis.

Conclusiones: El cuestionario KSQ es una herramienta ttil en el se-
guimiento de los pacientes con sarcoidosis en la practica clinica dia-
ria. La calidad de vida en estos pacientes puede variar de acuerdo al
género y al tiempo de evolucién de la enfermedad. El CPI es un indice
funcional que se relaciona con el estado de salud.
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CAMBIO DE TRATAMIENTO ANTIFIBR()TICO EN PACIENTES CON
FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

E. Cano Jiménez!, N. Mengual Macenlle!, C. Mouronte Roibas?,
A. Cobas Paz3, A. Acuiia Fernandez*, C. Gonzalez Fernandez?,
M. Botana Rial?, C. Ramos Hernandez? y V. Leiro Fernandez?

"Hospital Universitario Lucus Augusti, Lugo, Espafia. °Complejo
Hospitalario Universitario de Vigo, Vigo, Pontevedra, Espaiia. *Hospital
Povisa, Vigo, Pontevedra, Espafia. “Complejo Hospitalario Universitario
de Orense, Orense, Espaiia.

Introduccién: Nintedanib y pirfenidona son los dos tratamientos con
indicacién en FPI, ambos de reciente aparicion, que han marcado un
punto de inflexién en la terapéutica de esta enfermedad. Su perfil de
efectos adversos, asi como la propia evolucién de la enfermedad, en
ocasiones, nos obliga a valorar un cambio de tratamiento antifibrético
sin existir hasta la fecha una clara evidencia cientifica al respecto. El
objetivo de este estudio es valorar la tolerancia y la evolucién tras el
cambio de tratamiento antifibrético en pacientes con FPL

Material y métodos: Estudio descriptivo multicéntrico de pacientes
con FPI tratados con nintedanib o pirfenidona. Se dividieron los pa-
cientes en tres grupos: continuidad del tratamiento, suspensioén o
cambio. Se analizaron las variables demograficas, funcionales respi-
ratorias asi como los efectos adversos de estos tres grupos. Se analizé
la evolucién funcional de aquellos pacientes a los que se realiz6 un
cambio de tratamiento antifibrético asi como la tolerancia al nuevo
farmaco tras el cambio.

Resultados: Se incluyeron 64 pacientes con FPI tratados con pirfeni-
dona (n =48)y nintedanib (n = 16). Un 31% (n = 20) eran mujeres y un
69% (n = 44) eran hombres. En el grupo de suspension de tratamiento
(n = 16) destacaba una FVC de 58,9% (DE 17), una DLCO de 41,5% (DE
12,9) y un indice GAP de 4,86 (DE1,6), que evidenciaban mayor grave-
dad inicial respecto a los otros dos grupos. Sin embargo el grupo de
cambio de tratamiento (n = 9) presentaba una FVC de 72,1% (DE 13,8)
y una DLCO de 58,8% (DE 13,9), significativamente superiores. En la
tabla se recogen el resto de las variables demograficas y funcionales
basales. A los que se les modific el tratamiento un 77,7% (n = 7) esta-
ban tratados inicialmente con pirfenidona. Las causas que motivaron
el cambio fueron progresion de la enfermedad en un 44% (n=4)y
efectos adversos en un 55,5% (n = 5). En la figura se expresa la evolu-
cién funcional de estos pacientes. Tras el cambio a un 37,5% (n = 3) se

Variables demograficas, clinicas y funcionales de los pacientes con FPI tratados con
tratamiento antifibrético

Tratados Continuidad Suspension Cambio
(n=64) (n=39) (n=16) (n=9)
Edad 71,56 £ 8,34 71,4+74 72,81 +11,.3 70,2 £ 5,75
Sexo 20M/43H 14M/27H 4M/12H 3M/5H
(31,7%/68,3%)  (34,1%/65,9%)  (25%|75%) (37,5%/62,5%)
Disnea 56 (88,9%) 36 (87,8%) 15 (93,8%) 7 (87,5%)
TOS 37 (58,7) 24 (58,5%) 9(56,3%) 4(50%)
FVC (ml) 2.434 + 662 24758 £613,4 2.2431+786,2 2.555+7433
FVC% 66,5 + 16,6 68,4+ 15,8 58,9 + 17 72,17 £ 13,8
DLCOi (ml) 3571 + 1561 3425,6 + 1418,3 2985,7 +962,4 5115 = 2075,6
DLCOi% 48 +154 49,2 +15,2 415+129 58,83 £ 13,93
6MWT m 343,6 + 126 3677 £123,5 299,8 + 170 336,7 £ 27
6MWT Sat02 87,75 89+4 83415 90+3.2
final
NIU 42 (66,7) 27 (66%) 12 (75%) 5(62,5%)
consistente
NIU posible 14 (22,2%) 9(22%) 3 (18%) 2 (25%)
VAT 16 (25,4%) 11 (26,8%) 3(18%) 2 (25%)
Indice GAP 418+ 1,4 3,93 +1,38 4,86 + 1,6 413 £ 1,12
Meses 13,581 13,82 £7,92 123+9 14,83 + 8,16

seguimiento

20 +

25

Diagnastico Inicio 1er antifibrotico Inicio 20 antifibrético Final
CAMBIO FVC

-25

Diagnostico Inicio 1er antifibrotico Inicio 20 antifibrotico Final

CAMBIO DLCO

Figura 1. Respuesta intra-individual al cambio de tratamiento antifibrético en pacien-
tes con FPI. A) Cambio absoluto porcentual de la FVC. B) Cambio absoluto porcentual
de la DLCO. Cada linea representa un paciente.

les suspendio el tratamiento por pérdida ponderal (n = 1) y por tras-
plante pulmonar (n = 2).

Conclusiones: Los pacientes a los que se suspendi6 el tratamiento
presentaban inicialmente peores marcadores prondsticos y a aquellos
a los que se les modific6 una mejor funcién pulmonar inicial. El cam-
bio de tratamiento antifibrético parece ser una practica segura y que
en ocasiones puede ofrecer beneficios en cuanto a la evoluciéon fun-
cional de los pacientes con FPI, pero son precisos futuros estudios
prospectivos que confirmen estos resultados.
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CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES CON EPID SECUNDARIA A
ARTRITIS REUMATOIDE EN EL AREA SANITARIA DE LUGO

N. Mengual Macenlle’, L. Abelairas Lépez?, T. Vazquez Rodriguez’,
M. Suarez Valor’, L.A. Pérez de Llano' y E. Cano Jiménez!

"Hospital Universitario Lucus Augusti, Lugo, Espaiia. ?Facultad de
Medicina de la Universidad de Santiago de Compostela, La Corufia,
Espaiia.

Introduccion: La artritis reumatoide (AR) es una enfermedad sisté-
mica que en ocasiones puede producir una enfermedad pulmonar
intersticial difusa (EPID) secundaria, condicionando el tratamiento asi
como el pronéstico de estos pacientes. Hoy en dia los datos disponi-
bles sobre la fisiopatologia, evolucién natural y tratamiento de esta
enfermedad son limitados.

Material y métodos: Realizamos un estudio retrospectivo transversal
en el que se incluyeron todos los pacientes diagnosticados de EPID
secundaria a AR en el Hospital Universitario Lucus Augusti en el pe-
riodo 2006-2016. Se analizaron las caracteristicas demogréficas, ana-
liticas, radiolégicas, funcién pulmonar y evolucién segin el trata-
miento recibido asi como el patrén radiolégico.

Resultados: Se revisaron 1131 pacientes con diagndstico de AR, de los
cuales un 2,6% (n = 27) presentaban EPID secundaria (fig. 1). Predomi-
naba el sexo femenino (66,6%, n = 18). La edad media al diagnéstico de
EPID fue de 67,9 £ 10,5 afios. El 59,2% eran no fumadores y la mayoria
presentaban tos (77,8%) y/o disnea (88,9%), asi como elevacién de VSG
(70,3%) y PCR (77,8%) al diagnéstico. El factor reumatoide (FR) fue po-

Datos demograficos y caracteristicas iniciales de los pacientes diagnosticados de
enfermedad pulmonar intersticial difusa secundaria a artritis reumatoide segin el
patrén radioldgico de presentacion

Total (n=27) NIU (n=15) NINE (n=11) No(n=1)
Sexo 18/9 9/6 8/3 1/0

Caracteristica

(mujeres/hombres, %) (66,6%/ (60%/40%)  (72,7%[273%) (100%/0%)
33,4%)

Edad al diagnéstico de AR, 623+11,8 61,1£98 649+142 51

afios

Edad al diagnéstico de EPID, afios

Si 1(3,7%) 1(6,6%) 0 0

No 16 (59,2%)  8(53,3%) 8(72,7%) 0

Exfumador 10 (37%) 6 (40%) 3(27,3%) 1(100%)

Meses de evolucién AR 140 +110,2 143,4+90,7 133+139,6 169

Meses de evolucién EPID 72 + 67,7 773 +66,3 69,5+7387 21

Tos (n, %) 21(778%)  11(73,3%)  9(81,8%) 1(100%)

Disnea (n, %)

De esfuerzo 24 (88,9%) 13(86,7%) 10 (90,1%) 0

De reposo 2 (7,4%) 0 1(9,1%) 1(100%)

Segtin mMRC:

0 2 (7,4%) 1(6,7%) 1(9,1%) 0

1 11 (40,7%) 7 (46,7%) 4 (36,4%) 0

2 4(14,8%) 2 (13,3%) 2(18,2%) 0

3 5 (18,5%) 3 (20%) 2(18,2%) 0

4 2 (7,4%) 0 1(9,1%) 1(100%)

Meses de seguimiento PFR 66,3 + 68,7 58 + 54,9 84,7 + 87 10

SatO, 949 +4,1 96,4 + 1,5 934+58 89

Pao, 765+£136 828%114 71,7121 54,7

Oxigenoterapia (n, %) 5 (18,5%) 3 (20%) 2 (18,2%) 0

FR positivo (1, %) 24(88,9%) 15(100%)  8(72,7%) 1(100%)

ACPA positivo (n, %) 17 (63%) 10 (66,7%)  6(54,5%) 1 (100%)

ANA positivo (n, %) 9(333%)  4(267%)  4(364%) 1 (100%)

NAD 62+9 32+5 10,1 + 11,5 0

NAT 45+7 23+34 79+95 0

VSG 52,6 +351 524+413 521+302 59

PCR 34 +45,6 257+253 50+683 12,35

sitivo en el 88,9% de los pacientes y anticuerpos anti-proteinas citruli-
nadas (ACPA) en el 63%. La capacidad de difusién pulmonar de mo-
noéxido de carbono (DLCO) inicial estaba disminuida en el 55,6% de los
casos. El patrén radiol6gico predominante fue neumonia intersticial
usual (NIU) (55,5%, n = 15), siendo éste el mas frecuente en los pacien-
tes fallecidos (77,8%). Analizando las diferencias entre patrones radio-
l6gicos, se observo que la proporcién de varones es superior en NIU en
comparacién con NINE (40% vs 27%; p = 0,02), mayor porcentaje de
pacientes con antecedente de tabaquismo (40% de ex-fumadores en
NIU vs 27,3% exfumadores en NINE; p = 0,04) y mayor proporcién de
positividad de anticuerpos ACPA positivo (66,7% en NIU vs 54,5% en
NINE; p = 0,0007) (tabla). La evolucién sugiere mejoria clinica y anali-
tica a nivel articular tras el tratamiento asi como efectos a nivel pul-
monar beneficiosos de la ciclofosfamida y tocilizumab (fig. 2).

n=1131

Pacientes reveadon | ugrostadon AR
T
1

=29
Dugrinticados LPID-AR

|

| nw 37 1
| Pacientes & estuaso |

Figura 1. Algoritmo de selecci6én de pacientes.
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Figura 2. Evolucién funcional de los pacientes EPID-AR tratados con ciclofosfamida y
tocilizumab. (Cont.)
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Figura 2. Evolucién funcional de los pacientes EPID-AR tratados con ciclofosfamida y
tocilizumab.

Conclusiones: El patrén radiolégico NIU predomina en los pacientes
EPID-AR, fumadores y anticuerpos ACPA positivos. Se observan posi-
bles efectos beneficiosos en la evolucién funcional de los pacientes
tratados con ciclofosfamida y tocilizumab. Son necesarios estudios
prospectivos, multicéntricos y con mayor tamafio muestral que per-
mitan establecer asociaciones causales asi como de respuesta a los
tratamientos.

CARA(:l'ERfSTlCAS DE LOS PACIENTES CON FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA (FPI) TRATADOS CON ANTIFIBROTICOS VS. NO
TRATADOS. EXPERIENCIA EN EL HGUA

I. Gaya Garcia-Manso, S. Ruiz Alcaraz, R. Garcia Sevila,
I. Rodriguez Galan, M.M. Garcia Rédenas, J. Gil Carbonell,
M.E. Barroso Medel y C. Martin Serrano

Servicio de Neumologia, Hospital General Universitario de Alicante;
Departamento de Medicina Clinica, Universidad Miguel Herndndez;
Instituto de Investigacién Sanitaria y Biomédica de Alicante (ISABIAL-
Fundacion FISABIO), Alicante, Esparia.

Introduccién: Los firmacos antifibréticos han cambiado el manejo y
la evolucion de los pacientes con FPI, pero presentan indicaciones li-
mitadas, contraindicaciones y efectos secundarios que impiden que
todos los pacientes sean tratados. Hemos analizado las caracteristicas
de estos pacientes en nuestro centro, comparandolos con los que re-
cibieron tratamiento.

Material y métodos: Se realizé un analisis descriptivo de los pacien-
tes diagnosticados de FPI en nuestro hospital desde enero de 2014

hasta noviembre de 2017. Se compararon las caracteristicas de los
pacientes en funcién de si recibieron tratamiento o no, y se analizaron
las causas para no tratar. Se utiliz6 el programa SPSS v.19 para el ana-
lisis estadistico, utilizando la prueba de la t para las variables cuanti-
tativas y chi-cuadrado para las cualitativas.

Resultados: Se incluyeron 48 pacientes, de los cuales 27 (56%) reci-
bieron tratamiento antifibrético y 21 (44%) no. En ambos grupos pre-
dominaban los hombres, 17/27 (63%) en el grupo de tratados, 17/21
(81%) en los no tratados. Los que no recibieron tratamiento presenta-
ban una edad media significativamente mayor, 81,5 + 6,5 afios, frente
a69,5+10,0 (p <0,01). Los pacientes en los que se paut6 tratamiento
presentaban mayor sintomatologia al diagnéstico, con similar grado
de disnea, pero asociaban con mayor frecuencia tos, 78% frente a 57%.
Los pacientes del grupo de tratamiento antifibrético presentaban peor
funcién pulmonar al diagnéstico, con una DLCO significativamente

ICausas para no pautar rratamlento|

= Edad
= Comorbilidades
* Rechazo del paciente

Exacerbacion letal aldx

u = Pérdida de seguimiento
Figura 1. Causas para no pautar tratamiento antifibrético.
Tratamient: No tr ient
antifibrético antifibrotico Valor p
(n=27) (n=21)
Edad
{media £ DE) 695210 8152865 <0,01
Sexo masculino
n (%) 17 (63) 17 (81) ns
0 5(18'5) 3(14)
i 1 5 (18'S) 14 (19)
mMRC 2 12 (44'5) 9 (43) -
n (%) 3 5(18'5) 5 (24)
4 0(0) 0(0)
by 21(78) 12(57) ns
n (%)
FVC mi
{medis + DE) 2059 2 691 2231 £ 962 ns.
FVC % . .
(media £ DE) 73z 20 T8z ns
DLCO %
(media + DE) 43z 16 61225 <0,05
Desaturacion
test de la
ha, Si 17 (65) 5 (50) ns
n (%)
Exitus
n (%) 5(19) 1(52) <0,05

Figura 2. Caracteristicas pacientes tratados vs no tratados.
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menor, 43 + 16%, frente a 61 £ 25% (p < 0,05). La media de FVC también
era numéricamente menor, 2.059 * 691 ml (73 + 20%), frente a 2.331
+962 ml (78 + 21%). El hallazgo de desaturacién en el test de la mar-
cha era mas frecuente en los tratados (65% frente a 50%), sin alcanzar
la significacién estadistica. Las causas mas frecuentes para no pautar
tratamiento fueron la edad, en 8 pacientes (38%) y la presencia de
comorbilidades en 7 (33%). Estas comorbilidades fueron la presencia
de neoplasias (3 pacientes, 2 de pulmén), deterioro cognitivo (2), ERC
grave (1) e insuficiencia cardiaca (1). Las otras causas fueron el recha-
zo por parte del paciente en 3 casos (14%), el diagnéstico durante una
exacerbacion que ocasioné el exitus en 2 (10%) y la pérdida de segui-
miento en 1 (5%).

Conclusiones: En nuestra serie, los pacientes no tratados eran signi-
ficativamente mayores, presentaban mejor funcién pulmonar al diag-
néstico y menor sintomatologia. Las causas principales para no dar
tratamiento antifibrético fueron la edad y la presencia de comorbili-
dades.

CARACTERIZACION FUNCIONAL RESPIRATORIA DE UNA COHORTE
DE PACIENTES DE UNA UNIDAD MULTIDISCIPLINAR DE
SARCOIDOSIS

M. Llabrés de Prada, P. Brito Zerén, F. Hernandez Gonzalez,
X. Bosch Amate, B. Kostov, A. Sisé Almirall, A. Muxi Pradas,
M. Boada Collado, M. Sanchez Gonzélez, J. Ramirez Ruz,

A. Xaubet Mir, C. Agusti Garcia-Navarro, M. Ramos Casals
y J. Sellarés Torres

Hospital Clinic, Barcelona, Esparia.

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa mul-
tisistémica, de etiologia desconocida y presentacién clinica y curso
evolutivo variables. Afecta principalmente al pulmén y el diagnéstico
se basa en la demostracién de granulomas no caseificantes y median-
te hallazgos clinicos-radiolégicos compatibles. Este estudio tiene
como objetivo describir la experiencia de una unidad multidisciplinar
centrada en la asistencia al paciente con sarcoidosis en un hospital
universitario y analizar la presentacién clinica y afectacién pulmonar
funcional de esta enfermedad en una amplia serie de pacientes.
Material y métodos: Se realiz6 un estudio de cohortes retrospectivo
de pacientes diagnosticados de sarcoidosis, analizando las principales
caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, funcionales respiratorias y
terapéuticas.

Resultados: Se incluyeron en el estudio 254 pacientes diagnosticados
en la unidad multidisciplinar de sarcoidosis, dividiéndose los pacien-
tes en los siguientes estadios al diagnéstico: normal (11%), estadio 1
(32%), estadio 2 (44%), estadio 3 (9%), estadio 4 (1%). De estos pacien-
tes se realizaron pruebas funcionales respiratorias en el diagnéstico
en 181 pacientes (71%). En los estadios con afectacién pulmonar (es-
tadios 2 y 3), no existian diferencias en la FVC y DLCO. Sin embargo,
en este grupo, los pacientes que recibieron tratamiento con corticoi-
des sistémicos/inmunosupresores durante el seguimiento presenta-
ban una FVCy TLC menor que los que no recibieron tratamiento: FVC
92 +13vs 82+ 19 (p=0,004) y 98 + 12 vs 84 + 20 (p = 0,001).
Conclusiones: En la practica clinica habitual, el estudio funcional res-
piratorio inicial tiene un papel mas relevante en la valoracién de la
afectaciéon pulmonar en comparacién con la categorizacion en esta-
dios.

COMITE MULTIDISCIPLINAR DE EPID Y ENFERMEDADES
AUTOINMUNES: EXPERIENCIA EN EL HGUA

I. Gaya Garcia-Manso', S. Lopez Salguero?, S. Ruiz Alcaraz',
R. Garcia Sevila', I. Rodriguez Galan', M.M. Garcia Rédenas’,
J. Gil Carbonell' y C. Martin Serrano’

IServicio de Neumologia; *Servicio de Reumatologia, Hospital General
Universitario de Alicante; Departamento de Medicina Clinica,
Universidad Miguel Herndndez; Instituto de Investigacion Sanitaria y
Biomédica de Alicante (ISABIAL-Fundacién FISABIO), Alicante, Espafia.

Introduccidn: Las enfermedades intersticiales se asocian frecuente-
mente con enfermedades autoinmunes y colagenopatias. En el afio
2013, en el HGUA se cre6 un comité formado por los servicios de Neu-
mologia y Reumatologia, con el objetivo de reunirse cada mes y dis-
cutir este tipo de casos. Hemos analizado la experiencia del comité
desde su creacion y las caracteristicas de los pacientes presentados.
Material y métodos: Se recogieron los datos del registro del comité
de enfermedades intersticiales y patologia autoinmune del HGUA,
desde su inicio en marzo de 2013 hasta noviembre de 2017. Se anali-
zaron mediante el programa SPSS v.19 tanto variables epidemiolé6gi-
cas (edad, sexo), como aquellas relacionadas con el diagnéstico y la
actitud adoptada tras el comité.

Resultados: Se analizaron los 145 episodios presentados, que corres-
pondian a 117 pacientes diferentes, ya que 22 (18%) fueron presenta-
dos en mas de una ocasién. Desde la creacion del comité, tanto el
niimero de reuniones, como el de episodios y pacientes diferentes
presentados ha ido aumentando progresivamente, con la distribuciéon
mostrada en la tabla. De los 117 pacientes presentados, 79 (68%) eran
mujeres, y la edad media fue de 60,5 + 14,0 afios. El 57% de los pacien-
tes fue presentado por el servicio de Neumologia, el 41% por Reuma-
tologia y el 2% restante conjuntamente por ambos servicios. Los mo-
tivos principales de presentacién fueron la aparicién de un nuevo
patrén intersticial en 49 pacientes (45%) y la disnea en 17 (16%). Otras
causas frecuentes fueron el empeoramiento radiolégico en 6 (6%),
aparicién de nédulos en 6 (6%), el empeoramiento articular en 4 (4%)
y las complicaciones infecciosas en 4 (4%). Los diagndsticos mas fre-
cuentes asociados fueron la artritis reumatoide en 32 pacientes (29%),
la esclerosis sistémica en 20 (18%) y el sindrome de Sjégren en 10
(9%). Otros diagnésticos fueron sindrome antisintetasa en 7 (6%), en-
fermedad indiferenciada del tejido conectivo en 5 (5%), lupus en 5
(5%), vasculitis en 4 (4%), IPAF en 4 (4%) y sarcoidosis en 3 (3%). En
cuanto a la actitud decidida tras el comité, en 59 casos (53%) se inici6
un nuevo tratamiento, en 34 (30%) se solicitaron mas pruebas diag-
nésticas y en 18 (16%) se opt6 por continuar el seguimiento.

Evolucién del comité

Afio N¢ de reuniones N¢ de pacientes Ne de episodios
diferentes

2013 7 18 20

2014 7 17 18

2015 8 14 19

2016 10 B5 38

2017 10 B8 50

Total 42 117 145

DIAGNOSTICOS

Dtros; 16; 14%

Figura 1. Diagnésticos del comité multidisciplinar.
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Conclusiones: En nuestra serie, el diagndstico mas frecuente fue la
AR. La experiencia del comité multidisciplinar aporta gran capacidad
resolutiva para el manejo de estos pacientes complejos, modificando
la actitud en la mayoria de los casos.

CRIOBIOPSIA: ¢ES RENTABLE ASUMIR SUS RIESGOS?

0. Bronte Moreno, M. Aburto Barrenechea, L. Chasco Eguiaz,

A. Artaraz Erefio, |. Pérez Izquierdo, I. Barredo Santamaria,

K. Armendariz Tellitu, I. Gorordo Unzueta, M. Egurrola Izquierdo,
J. Moraza Cortes, C. Esteban Gonzalez y P.P. Espaiia Jandiola

Hospital de Galdakao-Usansolo, Galdakao, Vizcaya, Espafia.

Introduccién: El objetivo de nuestro trabajo fue evaluar la rentabili-
dad y morbimortalidad de la criobiopsia en pacientes con EPID, a cor-
to y medio plazo.

Material y métodos: Andlisis retrospectivo de los pacientes con EPID
que fueron sometidos a una criobiopsia en nuestro hospital durante
periodo 1/1/2012-31/3-2017. Para ello se recogieron las siguientes
variables: caracteristicas clinico-funcionales de los pacientes, compli-

Caracteristica de los pacientes

No Complicacion Total p-valor

complicacion
Edad 62 (12,0) 65 (10,4) 63,2(11,8) 0,23
Edad > 75 31(14,0) 10 (3,9) 41(1595)  0,0479
Sexo (masculino) 144 (55,8)  23(8,9) 167 (64,7)  0,2165
Consumo de tabaco 0,70
No fumador 79 (83,2) 16 (16,8) 95 (36,3)
Fumador activo 39(81,2) 9(18,8) 48 (18,6)
Exfumador 99 (86,1) 16 (13,9) 115 (44,6)
Nimero de paquetes/afio 25,2(19,8) 23,72(20,7) 24,1(20,0) 0,76
Escala de disnea (mMRC) 0,0132
0 62 (84,9) 11 (15,1) 73 (28,3)
1 74 (93,7) 5(6,33) 79 (30,6)
2 63 (75,0) 21(25,0) 84(32,6)
>3 18 (81,8) 4(18,2) 22 (8,5)
Indice de Charslon 0,0496
0 86 (92,5) 7(2,7) 93(36,1)
1 45 (77,6) 13 (22,4) 58 (22,5)
2 45 (80,4) 11 (19,6) 56 (21,7)
>2 41 (80,4) 10 (19,6) 51 (19,8)
Enfermedad pulmonar 51(79,7) 13 (20,3) 64 (24,8) 0,32
previa*
ASA score 0,0054
1 30(93,8) 2(63) 32(12,4)
2 92 (87,6) 13 (12,4) 105 (40,7)
3 88 (81,5) 20 (18,5) 108 (41,9)
4 7 (53,9) 6(46,2) 13 (5,0)
Patron TACAR 0,23
NIU 23 (74,2) 8(25,8) 31(12,0)
Posible NU 39 (83,0) 8 (17,0) 47 (18,2)
Inconsistente con NIU 155 (86,1) 25(13,9) 180 (69,8)
FVC% pred 0,0027
> 80% 140 (88,6) 18 (11,3) 158 (63,5)
50-79 64 (82,1) 14 (18,0) 78 (31,3)
<50 7(53,9) 6(46,2) 13 (5,2)
DLCO% pred
>55 46 (79,3) 12 (20,7) 58 (25,4)
36-55 46 (79,3) 12 (20,7) 58 (25,4)
<35 15 (75,0) 5 (25,0) 20 (8,8)

Cifras en medias y desviacién estandar.

caciones, visitas a urgencias, ingresos y situacion vital de los pacientes
durante los siguientes 90 dias tras la prueba.

Resultados: Se evaluaron los datos de 258 criobiopsias de pacientes
con EPID, cuyas caracteristicas demograficas aparecen en la tabla 1. Se
recogieron una media de 3 muestras por procedimiento y este se rea-
liz6 en mas de un segmento en el 69,0%. En 207 casos (80,2%) el pat6-
logo fue capaz de ofrecer un diagnéstico anatomopatoldgico y se emi-
ti6 un diagndstico de consenso en un EMD, con el resto de las
exploraciones complementarias (TAC, BAL, analitica...) en 233 pacien-
tes (90,3%). Los principales diagnésticos fueron 64 NHC, 48 FPI, 21
NOC, 16 NINE, 13 enfermedades del colageno, 17 sarcoidosis, 11 neu-
moconiosis, y otras NII 11. Hubo complicaciones en 39 (15,11%) pa-
cientes, originando 24 ingresos (9,3%).Las complicaciones aparecieron
sobretodo en las primeras 24 horas: 27 pacientes (69,2%) de los cuales
14 se hospitalizaron. Estas complicaciones fueron: 17 pacientes con
hemorragia moderada (6 ingresados), 2 hipoxemias (2 ingresos); 5
neumotorax (5 ingresos), 1 fiebre, 1 neumonia (1 ingreso), y 1 hipo-
tension. El resto de las complicaciones observadas fueron: 1 sindrome
febril, 1 agudizacién de FPI, 4 neumonia (1 empiema asociado), 1 he-
moptisis. 2 empeoramiento/recidiva de su patologia intersticial y 1
nuevo diagndstico de cancer, 1 desprendimiento de retina, 1 rotura de
aneurisma aértico (estas 2 Gltimas complicaciones sin relacién con su
EPID ni la criobiopsia). Durante el periodo seguimiento fallecieron 4
paciente: 1 DAD, 3 por la aparicién de nuevos canceres. En el estudio
multivariante el sexo del paciente, la comorbilidad asociada y la FVC
permitieron establecer un método predictivo de hospitalizacién con
una AUC de 0,744.

Conclusiones: La rentabilidad diagndstica de la criobiopsia es alta. El
15,11% de los pacientes presento alguna complicacién y el 9,3% fue
hospitalizado, en los 90 dias posteriores a la prueba. La mayoria de las
complicaciones se producen el dia de la criobiopsia (69,2%).

DESCRIPCION DE UNA COHORTE DE PACIENTES CON SINDROME
COMBINADO DE FIBROSIS PULMONAR-ENFISEMA (SCFPE)

T. Alonso Pérez', C. Valenzuela', A. Martinez Vergara',
M. Churruca Arréspide’, P. Caballero Sanchez-Robles?,
C. Idoate Ortueta? y J. Ancochea Bermudez'

1Servicio de Neumologia; *Servicio de Radiologia, Hospital Universitario
La Princesa, Instituto de Investigacion Sanitaria Princesa (IP), Madrid,
Esparia.

Introduccién: El sindrome combinado fibrosis pulmonar-enfisema
(SCFPE) se caracteriza por areas de enfisema en l6bulos superiores en
la tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR) de térax y pa-
tron intersticial en bases, junto con volimenes pulmonares minima-
mente alterados o pseudonormalizados con respecto a una capacidad
de difusién de monoxido de carbono (DLCO) muy disminuida.
Material y métodos: Nuestro objetivo es analizar las caracteristicas
clinicas, radiolégicas y funcionales en los pacientes con SCFPE. Se rea-
lizé un estudio retrospectivo de los pacientes con criterios de SCFPE
en seguimiento en la consulta monografica de enfermedades pulmo-
nares intersticiales difusas (EPID) entre 2010 y 2016. Se evaluaron
datos demograficos, funcidn respiratoria, hallazgos radiol6gicos,
cuantificacién radiolégica de enfisema y fibrosis, tratamientos recibi-
dos y despistaje de hipertension pulmonar por ecocardiograma trans-
toracico (ETT).

Resultados: Se incluyeron 11 pacientes con SCFPE, 81% varones con
edad media (afios + DE) de 74,7 + 9,59. Todos eran fumadores/exfu-
madores con IPA de 47,3 + 29,5 (DE). Presentaban niveles de capacidad
vital forzada (FVC) de 99,6%, volumen espiratorio forzado en el primer
segundo (FEV1) de 84,03% y DLCO de 38,61%. En el test de la marcha
(6mWT) la saturacién de oxigeno (Sat02) final fue de (% + DE) 85,9 +
6,8, con una distancia media recorrida de (metros + DE) 353,6 +
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Figura 1. Evolucién de la funcién pulmonar (FVC, FEV' y DLDO) a los 6 meses y un afio del diagndstico.
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Figura 2. Cuantificacién radiolégica segiin Unidades Hounsfield (UH) del porcentaje de enfisema y fibrosis.

121,59. La presién arterial pulmonar sist6lica por ETT fue de (mmHg
+DE) 45,8 +22,2 y en 3 pacientes la presion arterial pulmonar media
estimada fue de (mmHg + DE) 27 + 2,64. La evolucién de la funcién
pulmonar se evalué a los 6 meses y un afio del diagnéstico (fig. 1). En
TCAR de térax todos presentaban enfisema en 16bulos superiores, y
en bases: 54,5% panal, 72,7% bronquiectasias por traccién y 45,5% vi-
drio deslustrado. Utilizando un método de cuantificacion en UH en 5
pacientes se analizaron areas de alta atenuacién (AAA) con 3 puntos
de corte (0 a -500, 0 a -600, 0 a -700) correspondientes a fibrosis y

areas de baja atenuacién (ABA) (-960 a -1024) correspondientes a en-
fisema.. E1% de enfisema y fibrosis se expone en la figura 2. En cuanto
al tratamiento, 4 tenian oxigenoterapia domiciliaria (36,4%), 8 bron-
codilatadores de accidén larga (72,7%) y en 4 se indic6 tratamiento
antifibrético (36,3%).

Conclusiones: Las caracteristicas clinicas y funcionales de nuestros
pacientes con SCFPE se corresponden con resultados de estudios pre-
vios. La cuantificacién radioldgica de enfisema y fibrosis segtin UH
puede ser qtil.
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DESCRIPCION DE UNA SERIE DE BIOPSIAS QUIRGRGICAS 3
REALIZADAS EN UNA CONSULTA MONOGRAFICA DE NEUMOPATIA
INTERSTICIAL

A. Garcia Maldonado', C. L6pez Ramirez!, L. Suarez Valdivia',
E. de Benito Zorrero', S. Navarro Herrero?, M.P. Serrano Gotarredona?,
L. Gbmez Izquierdo® y J.A. Rodriguez Portal’

"Unidad Médico-Quirtirgica de Enfermedades Respiratorias; ?Unidad de
Radiologia; 3Sevicio de Anatomia Patoldgica, Hospital Universitario
Virgen del Rocio, Sevilla, Espaiia.

Introduccion: El abordaje multidisciplinar, acorde a criterios clinicos,
radioldgicos e histologicos en enfermedad pulmonar intersticial difu-
sa (EPID) sigue siendo fundamental para lograr un diagnéstico y tra-
tamiento correcto. La biopsia pulmonar quirdrgica juega un papel
importante en el diagnostico diferencial de la EPID, siendo la principal
herramienta para la toma de muestras. El objetivo principal de nues-
tro estudio fue evaluar los diferentes patrones radiol6gicos biopsiados
y su correlacion con patrones histoldgicos obtenidos asi como el diag-
ndstico clinico final.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo durante
enero 2012-mayo 2017 de pacientes con sospecha EPID, a los que se
realiza biopsia quirtrgica diagnéstica en el Hospital Virgen del Rocio.
Se analizaron datos demograficos, enfermedad de base, sintomas de
presentacion, funcién respiratoria, estudios de laboratorio, patrén
radioldgicos por tomografia (NIU (neumonia intersticial usual), posi-
ble NIU e inconsistente con NIU) y patrén histolégico (NIU, posible
NIU, probable NIU y no NIU).

Resultados: Se analizaron un total de 57 pacientes con una edad me-
dia de 58 afios (* 8) siendo un 73,7% varones. Un 70,2% (40) presenta-
ba antecedentes de tabaquismo, el 29,8% (17) exposicién a aves, 12,3%
(7) ANA positivos y 9% (5) precipitinas positivas. La CVF media fue
80,51% (+ 18,08); DLCO 60,80% (+ 15,71); TLC 80,17% (+ 14,78); VR
83,81% (£ 21,58). Las patrones radiolégicos por TCAR fueron: “posible
NIU” (22,8%); “inconsistentes con NIU” (77,2%). Los patrones histold-
gicos fueron: “patrén NIU” (22,8%); “probable NIU” (3,5%); “posible
NIU” (3,5%), “no NIU” (70,1%). La distribucién del patrén histolégico
de acuerdo al patrén radioldgico se muestra en la tabla 1. Un 22,8%
(13) tuvo un diagnostico final de fibrosis pulmonar idiopatica (FPI), de
los cuales presentaban una relacién patrén radiolégico/histolégico de
“posible NIU” - “NIU” un 46,2% (6); patrén “posible NIU”- “probable
NIU” un 15,3% (2) y patrén “inconsistente con NIU"- “NIU” un
38,5%(5). El 84,6% eran hombres, un 50% mayor de 63 afios y un 75%
con antecedentes de tabaquismo. No hubo relacién estadisticamente
significativa con respecto a la edad, sexo ni habito tabaquico. El resto
de diagndsticos clinicos aparecen recogidos en la tabla 2.

Tabla 1. Relacién de patrén radiolégico e histolégico en pacientes sometidos a
biopsia quirdrgica

Conclusiones: El abordaje multidisciplinar sigue siendo fundamental
para lograr un diagnéstico certero en la EPID, debiendo individuali-
zarse en cada caso. En nuestra poblacién el 22,8% tuvo un diagnéstico
de FPI tras valoracion en comité multidisciplinar.

DETERMINACION DE LOS NIVELES DE PROTEINA SURFACTANTE A
(SP-A), ACIDO LISOFOSFATIDICO (LPA) Y FACTOR DE CRECIMIENTO B
(TGF-p) COMO BIOMARCADORES DE LAS ENFERMEDADES
PULMONARES INTERSTICIALES DIFUSAS

L. Lopez Lopez!, E. Cabrera César’, M. Garcia Ferndndez?,
C. Parrado Romero? y M.V. Hidalgo Sanjuan!

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

Introduccion: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) tienen como base etiopatogénica procesos de inflamacién y
fibrosis del parénquima pulmonar. La proteina A (SP-A) del surfactan-
te es producida por los neumocitos tipo Il y células de Clara; existen
estudios que la relacionan con la regulacion de la sintesis y depdsito
de proteinas de la matriz extracelular y proliferacion fibroblastica. El
acido liposfosfatidico (LPA), a través de sus receptores LPA1/3, favore-
ce ademas la sintesis de proteinas de la matriz extracelular por sobre-
expresion del factor de crecimiento transformante g (TGF-g). El obje-
tivo de este estudio es determinar si, por ello, los valores séricos de
SP-A, LPA y TGF- g pueden utilizarse como biomarcadores en EPID.
Material y métodos: Se trata de un estudio realizado en 55 pacientes
con diagnostico de EPID (criterios de ATS/ERS), en seguimiento en
consulta monografica de EPID entre octubre 2010 y junio 2015, com-
parados con un grupo control de 30 sanos. Se determinaron las con-
centraciones en plasma de SP-A, LPA y TGF-f en una muestra obteni-
da de sangre periférica mediante técnica de ELISA. El analisis
estadistico de los datos se realiz6 con el software SPSS v20.0.
Resultados: La edad media en el grupo con EPID fue de 62,6 afios y de
58,3 en el grupo de controles. El 62,2% de los pacientes eran varones
(porcentaje similar en grupo control). Los valores medios (+SE) para
FVCy DLCO en los pacientes diagnosticados de EPID fueron de 66% +
3%y 46% + 4%, respectivamente. Los niveles de SP-A (media + SE)
fueron mayores en los pacientes de EPID (2.030 pg/ml + 60,2) que en
los controles (1.498 pg/ml = 168,2) (p < 0,01). Respecto al LPA, los
pacientes presentaron un nivel de 393,5 + 34 nM respecto a 122,94 +
13 nM en los controles (p < 0,001). En el caso de TGF- g, también pre-
sentaron niveles mas altos (18,5 + 1,1 ng/mL) que los controles (10,5 +
0,3 ng/mL) (p < 0,001). En el andlisis de sensibilidad y especificidad
para SP-A, se apreci6 un area bajo la curva (AUC) de 0,74, con valor
6ptimo de corte en 1.922,98 pg/mL (S 88,9%, E 66,7%); para LPA se
estimé una AUC de 0,98 y corte en 154,7 nM (S 95%, E 92%). Por alti-

Histologia/Radiologia n (%) Posible NIU  Inconsistente NIU mo, el AUC de TGF- B fue de 0,95, con punto de corte en 12,2 ng/dL (S
Patrén NIU 7(123%)  6(10,5%) 83%, E 92%).
Probable NIU 2(3,5%) 1(1,8%)
Posible NIU 0(0%) 1(1,8%) Niveles de SP-A, LPA y TGFbeta
No NIU 4 (7%) 36 (63%) Parametros Enfermos (n = 31) Controles (n = 15) P

SP-A 2030,47 pg/mL+ 602 149798 pg/mL + 1682 0,009
Tabla 2. Diagnoésticos clinicos de los pacientes sometidos a biopsia quirtrgica LPA 393,46 nM + 34 122,94 nM £ 13 < 0,001
. =57 TGFbeta 18,49 ng/mL + 1,1 10,47 ng/mL £ 0,3 <0,001
FPI 13 (22,8%)

. i Curvas ROC

EPID- enf. colageno/autoinmunes 9 (15,8%)
Neumonitis hipersensibilidad 9 (15,8%) Parametros AUC Valor corte Sensibilidad y
EPID no clasificada 15 (26,3%) psaliehdl
Otros (neumoconiosis/toxicidad farmacos/HAA, HLC, neumonia 11 (19,3%) SP-A 0,74 1.922,98 pg/mL § 88,9% E 66,7%
lipoidea endégena, sarcoidosis) TGF-beta 0,95 11,59 ng/dL $90,9%, E 80,0%
HAA: hiperplasia adenomatosa atipica, HCL: histiocitosis de Langerhans. LPA 0,97 173,21 nM $90,9%y E 86,7%
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Figura 1. Niveles de SP-A, LPA y TGF-b. Curvas ROC.

Conclusiones: Los niveles séricos de SP-A, LPA y TGF- § se encuentran
elevados en sangre periférica de pacientes con EPID respecto al grupo
control de forma significativa. Debe valorarse su utilidad como bio-
marcadores ya que su sensibilidad y especificidad son altas, especial-
mente en el caso de LPA y TGF- p.

DIFERENCIAS DE GENERO EN EL DIAGNOSTICO Y LA EVOLUCION
DE LAFPI'Y LA FPF

D. Zayas de los Santos, L. Planas Cerezales?, V. Vicens Zygmunt?,
P. Rivera Ortega?, J. Palma Dasdores?, A. Montes Worboys?,
J. Dorca Sargatal? y M. Molina Molina?

IServicio de Neumologia, Hospital Universitario Sagrat Cor, Barcelona,
Espafia. 2Unidad Funcional de Intersticio Pulmonar (UFIP), Servicio de
Neumologia, Hospital Universitario de Bellvitge, IDIBELL, Barcelona,
Espaiia.

Introduccién: Clasicamente se ha sugerido que el predominio de gé-
nero masculino en la FPI hombre/mujer (4/1) se debia al mayor habi-
to tabaquico en varones, considerado factor de riesgo para FPI. Sin
embargo, en casos con agregacién familiar, el antecedente tabaquico

no es tan predominante y no se ha estudiado en profundidad la dife-
rencia entre géneros para esta patologia.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de una cohorte de pacien-
tes con diagndstico de FPI esporadica y familiar (FPF), incluidos de
forma consecutiva desde 2014 en la UFIP del Hospital Universitario de
Bellvitge. El diagnéstico se realiz6 siguiendo los criterios de consenso
internacional. Se recogieron variables clinicas, epidemiolégicas y te-
rapéuticas. Se realiz6 un andlisis univariable para identificar diferen-
cias entre ambos géneros y factores de mal pronéstico (trasplante o
muerte > 3 afios del diagndstico).

Resultados: Se incluyeron 120 pacientes. 39 (32,5%) presentaba agre-
gacion familiar (FPF). 98 hombres (H/M 4/1), edad media 67,7 afios, y
22 mujeres, edad media 69,9 afios. En el subgrupo FPF el promedio de
edad era menor (62 a, rango 36-77, 61,7 ailos hombres y 63,9 afios
mujeres) y el 76% eran varones (H/M 3/1). Antecedente tabaquico
(principalmente extabaquismo): 80% en hombres, y 30% en mujeres,
sin diferencias en habito acumulado. El antecedente tabaquico no fue
significativamente diferente entre géneros en los FPF (p = 0,13). Se
inici6 tratamiento antifibrético al diagnéstico en un 53% de hombres
y 32% de mujeres. A los 3 afios del diagnéstico 45 (37,5%) habian fa-
llecido o habian sido trasplantados, de estos, el 82,2% hombres. Al
analizar los casos con peor prondstico los factores asociados en varo-
nes fueron: el antecedente tabaquico (p < 0,01), y el no haber recibido
tratamiento antifibrético (p < 0,01).
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Caracteristicas Fallecidos
(n=32)

Edad promedio (o) 66.7 (12.5) 68.7 (9.1) 0.87
Hombres, No () 28 (87.5) 70 (79.6) 0.43
Mujeres, No () 4(12.5) 18 (20.4)
Antecedente tabiquico, Ne (%) 30(93.8) 55 (62.5) <0.01
Diagndstico: 086

FPF. Na (4] 10(31.3) 29 (33.0)

FPL No (%4) 22 (68.8) 59 (67.1)
Tratamiento anti-fibrdtico, Ne (%) 5(15.6) 54 (61.4) «0.01
Trasplante pulmonar, Ne () 4(12.5) 9(10.2) 0.74

FPF= Fibrosis Pulmonar Familiar; FPI= Fibrosis Pulmonar Idiopitica. 0= Desviacion estindar

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes con FPF y/o FPI de acuerdo al estado de super-
vivencia a los 3 afios del diagnéstico: Andlisis univariante.

Fallecidos Vivos
(n=10) (n=29)
55.9(16.2) 64.0 (7.5)

Caracteristicas

Valor p

Edad promedio (o)

Hombres, Ne (%) 8(80.0) 22 (759) 0.99
Antecedente tabaquico Ne (/) 9(90.0) 18 (62.1) 013
Tratamiento anti-fibrético, Ne (/) 1(10.0) 16 (55.2) 0.02
Trasplante pulmonar, N () 2(20.0) 6(20.7) 0.99

FP'F= Fibrosis pulmonar familiar; o= Desviacidn estindar

Tabla 2. Caracteristicas de los pacientes con FPF de acuerdo al estado de supervivencia
alos 3 afos del diagnéstico: Andlisis univariante.

Conclusiones: En FPF los hombres debutan a edades mas tempranas
que las mujeres, independientemente del habito tabaquico. Los varo-
nes exfumadores que no recibieron tratamiento antifibrético tuvieron
peor pronéstico que las mujeres de las mismas caracteristicas.

EFICACIA Y SEGURIDAD DEL TRATAMIENTO ANTIFIBROTICO EN
FIBROSIS PULMONAR FAMILIAR CON Y SIN ACORTAMIENTO
TELOMERICO

L. Planas Cerezales', E. Garcia Arias-Salgado?, V. Vicens Zygmunt!,

A. Robles Pérez!, P. Luburich Hernaiz?, R. Llatjés Sanuy?,

I. Escobar Campuzano®, A. Montes Worboys', C. Machahua Huamani’,
L. Pintado Berninches$, J. Dorca Sargatal’, R. Perona Abell6n®

y M. Molina Molina®

'Unidad Funcional de Intersticio Pulmonar, Servicio de Neumologia,
Hospital Universitari de Bellvitge, IDIBELL, L’'Hospitalet de Llobregat,
Barcelona, Espaiia. ?Advanced Medical Projects, Madrid, Esparia.
3Unidad Funcional de Intersticio Pulmonar, Servicio de Radiologia,
Hospital Universitari de Bellvitge, IDIBELL, L’'Hospitalet de Llobregat,
Barcelona, Espaiia. “Unidad Funcional de Intersticio Pulmonar, Servicio
de Anatomia Patoldgica, Hospital Universitari de Bellvitge, IDIBELL,
L’Hospitalet de Llobregat, Barcelona, Espaiia. *Unidad Funcional de
Intersticio Pulmonar, Servicio de Cirugia Tordcica, Hospital Universitari
de Bellvitge, IDIBELL, L’Hospitalet de Llobregat, Barcelona, Espaiia.
6Centro de Investigacion CSIC/UAM, CIBERER, IDIPaZ, Madrid, Espaiia.
“Servicio de Neumologia, Hospital Universitari de Bellvitge, IDIBELL,
CIBERES, L'Hospitalet de Llobregat, Barcelona, Espafia. 8Unidad
Funcional de Intersticio Pulmonar, Servicio de Neumologia, Hospital
Universitari de Bellvitge, IDIBELL, CIBERES, L’'Hospitalet de Llobregat,
Barcelona, Espafia.

Introduccion: La fibrosis pulmonar familiar (FPF) es aquella enferme-
dad pulmonar intersticial difusa (EPID) presente en > 2 miembros de
una misma familia. La evidencia cientifica disponible es escasa; pero,
el tratamiento antifibrético puede ser una buena estrategia para su
manejo.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo retrospectivo.
Se incluyeron pacientes con FPF diagnosticados entre 2012 'y 2017 en
la UFIP del Hospital Universitari de Bellvitge que recibieron trata-
miento anti fibrético. Se recopilaron datos epidemiolégicos, clinicos,
funcionales y de supervivencia. Se realizé estudio genético telomérico
al diagndstico. EI ADN se obtuvo de células epiteliales de la mucosa
yugal. La longitud telomérica fue medida mediante PCR cuantitativa
y Z-score (media * DE) de controles sanos de la misma edad.
Resultados: 28 pacientes (49,12% del total de casos de FPF de la UFIP
HUB) de 26 familias diferentes fueron incluidos, con una edad media
de 68,17 + 7,34 afios y predominio de varones [n = 23, (82,15%)]. 17
(62,97%) casos presentaron acortamiento telomérico. El diagndstico
se realizo en fases tempranas de la enfermedad en el 50% de los casos.
El diagnéstico histolégico se llevé a cabo en 11 (39,28%) pacientes,
siendo la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) el mas frecuente [n = 18,
(64,28%) seguida por la EPID fibrosante no FPI [n = 8, (28,57%)]. Fun-
cionalismo al diagnéstico: FVC(%) media de 86,73 + 20,43 y DLCO (%)
media de 58,12 + 18,03. Tratamiento recibido: 17 casos pirfenidona y
11 casos nintedanib (tabla 1). Tiempo de tratamiento superior a 52
semanas en 14 (50%) pacientes, con una duracién media de 29,78
20,84 meses. 4/14 pacientes presentaron efectos adversos, siendo ne-
cesario el cambio de farmaco anti fibrético en 3/4 casos. A las 52 se-
manas de tratamiento anti fibrético, 3/14 pacientes presentaron caida
FVC > 10% ademas de progresién de enfermedad mantenida en el
tiempo, siendo 2 de los 3 pacientes derivados a trasplante pulmonar.
De los 11 (78,57%) casos restantes, 9 (81,81%) pacientes permanecie-
ron estables funcionalmente hasta el final del estudio. Los casos con
acortamiento telomérico 8/14 (57,14%) no presentaron progresion
funcional (tabla 2).

Edad media (media £+ DS) 68.17+7.34
Género
-Hombres 23(82.15)
-Mujeres 5(17.85)
Tabaquismo
-Ex fumador 20(71.42)
-Nunca fumador 8(28.57)
-Fumador 0(0.00)
Acortamiento telomérico (n = 27)
-Si (longitudtelomérica < percentil 25) 17(62.97)
-No (longitud telomérica > percentil 25) 10(37.03)
Diagnostico
-Mediante biopsia pulmonar 11(39.28)
-FPI 18(64.28)
-EPID fibrosante no FPI{EPID no 8(28.57)
clasificable, NHC, asbestosis)
-Sindrome combinado fibrosis enfisema 2(7.14)
(CPFE)
FVC (%) al diagnostico (media + DS) 86.73+2043
DLCO (%) al diagnostico (media + DS) 58.121+18.03
Tratamiento anti fibrotico recibido
-Pirfenidona 17 (60.71)
-Nintedanib 11(39.28)
Motivo de inicio de tratamiento
-Indicacion segun guias 15(53.57)
-Progresion de enfermedad 11(39.28)
-Antecedentes familiares 2(7.14)

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes incluidos (n = 28).
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Seguimiente
Variables n (%)
Tiempo total de estudio [meses (media + DS)] /0422218
Pérdidas tras diagnostico e inicio de anti fibribico (ssguimiento en 2(7.14)
centro privado o en ofra Comunidad Autdnoma)
Facientes con tratamiento anti fibrotico < 52 semanas 12(42 88)
Pacientes con tratarniento anti fibrético > 52 samanas 14 (50 0)
Tratamiento anti fibrotico < 52 semanas (n=12)
Variables n (%)
Tiempo de tratamiento [meses ( media £ DS)] B3
Efectos adversos (AEs)
-Si 3(25.00)
-No 9(75.00)
Camnbio de ant fibrético por AEs (n = 3)
5i 133.33)
-No 2 (66 66)
Tratamiento anti fibrotico > 52 semanas (n=14)
Variables n (%)
207842
Tiempo de tratamiento [meses [ media £ DS)] 0.78+2004
Cambio FVC (%) tras 52 semanas de tratamiento
-Disminucion > 10% 3(2143)
-Disminucion < 10% 11(78.57)
Efectos adversos (AEs)
-Si 4(2857)
No 10(7142)
Cambio de ant fibrotico
-Si 4(28.57)
-No 10(7142)
Motrvo de cambio de anti fibrbtico (n = 4)
-AFEs 3(75.00)
-Progresion de enfermedad 1(25.00)
Supervivencia
-Transplante pulmonar {enviados a valoracion) 4(28.57)
-Muertes 0(0.00)

Tabla 2. Seguimiento y tratamiento.

Conclusiones: El tratamiento anti fibrético en los casos de FPF estu-
diados evita la progresion funcional de la enfermedad siendo bien
tolerado. Por tanto, podria ser una buena estrategia terapéutica para
FPF con y sin acortamiento telomérico.

EFICACIA Y SEGURIDAD DEL TRATAMIENTO CON RITUXIMAB EN
PACIENTES CON ENFERMEDAD PULMONAR GRAVE Y PROGRESIVA
ASOCIADA A ENFERMEDAD AUTOINMUNE SISTEMICA

A. Robles Pérez', J. Dorca Sargatal’, I. Castellvi Barranco?,
J.M. Nolla Sole', M. Molina Molina' y ]. Narvaez Garcia'

"Hospital Universitari de Bellvitge, L’'Hospitalet de Llobregat, Barcelona,
Espaiia. ?Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Espafia.

Introduccion: La enfermedad pulmonar asociada a enfermedad auto-
inmune sistémica (EAS) puede presentarse como enfermedad progre-
siva que en ocasiones precise de trasplante pulmonar. El uso de ritu-
ximab ha mostrado mejoria o estabilizacién de la funcién pulmonar
en algunos casos. El objetivo del estudio es evaluar el uso de rituxi-
mab como tratamiento de rescate en pacientes con enfermedad pul-
monar asociada a EAS que cumplen criterios para derivacién a una
unidad de trasplante pulmonar.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de pacientes con enferme-
dad pulmonar progresiva asociada a EAS que cumplen criterios para

valoracién para trasplante pulmonar (FVC < 60% y/o DLCO < 40%) y
que empiezan tratamiento con rituximab dada la progresion de la
enfermedad pulmonar. Se han utilizado variables clinicas, de funcién
pulmonar y tomografia computarizada para monitorizar la eficacia y
los efectos secundarios del tratamiento con rituximab.

Resultados: Se han incluido 18 pacientes. Siete pacientes padecian
esclerosis sistémica, 5 artritis reumatoide, 4 lupus eritematoso sisté-
mico, uno enfermedad de Sjogren y uno sindrome antisintetasa. En el
afio previo al tratamiento con rituximab se observa un empeoramien-
to en los valores de FVC (-3,8%, p = 0,095) y de DLCO (-8,4%, p = 0,004).
Después de uno y dos afios de iniciar el tratamiento con rituximab los
valores de DLCO mejoraron significativamente (+12,4%, p < 0,001 y
+15,3%, p = 0,001 respectivamente). Después de un afio de tratamien-
to los valores de FVC y DLCO mejoraron por encima de los limites de
trasplante pulmonar en 11 pacientes (61,1%). Ocho pacientes (80%)
permanecieron estables después de 2 afios de tratamiento. Seis pa-
cientes (33%) presentaron efectos adversos a rituximab. Ningtn pa-
ciente fue trasplantado ni fallecié.

FVC(%)

Visit

Figura 1. Evolucion de FVC antes y después de iniciar tratamiento con rituximab.

DLCO(%)

Visit

Figura 2. Evolucién de DLCO antes y después de iniciar tratamiento con rituximab.

Conclusiones: Rituximab es un tratamiento efectivo para pacientes
con enfermedad pulmonar avanzada secundaria a EAS y puede retra-
sar el trasplante pulmonar en algunos casos.
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ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA ASOCIADA A
ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO

S. Ruiz Alcaraz!, I. Gaya Garcia-Manso', P. Ruiz Torregrosa’,
M.M. Garcia Rédenas’, S. Lopez Salguero?, R. Garcia Sevila,
J. Gil Carbonell' y C. Martin Serrano!

1Servicio de Neumologia; *Servicio de Reumatologia, Hospital General
Universitario de Alicante, Departamento de Medicina Clinica, UMH,
ISABIAL, Alicante, Espafia.

Introduccién: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) son una manifestacién pulmonar frecuente de las enfermeda-
des de tejido conectivo (ETC), suponen una comorbilidad importante
que en ocasiones precede al diagnéstico de ETC. La ETC es una de las
causas frecuentes de EPID. Nuestro objetivo es analizar las caracteris-
ticas demograficas y la frecuencia de las EPID asociadas a ETC en los
pacientes que han sido valorados por nuestro servicio, asi como los
métodos diagndsticos utilizados y su situacién funcional al diagnés-
tico.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo descriptivo
en el que de un registro de pacientes con EPID se han analizado aque-
llos con diagnostico de EPID y ETC valorados por nuestro servicio des-
de 2014 hasta la actualidad. Los datos recogidos han sido analizados
mediante SPSS V21.

Resultados: Se incluyeron 32 pacientes, con un 62,5% de mujeres y
edad media de 61,3 + 15. E 59% eran no fumadores, 34% exfumadores
y 6% fumadores activos. Los diagnésticos de ETC fueron (fig.): 12 pa-
cientes con artritis reumatoide (AR),8 con sindrome de Sjogren, 4
esclerosis sistémicas (ES), 4 pacientes con sindrome antisintetasa, 1
esclerodermia, 1 enfermedad mixta de tejido conectivo (EMTC), 1 es-
pondilitis anquilosante (EA) y 1 enfermedad indiferenciada del tejido
conectivo (EITC). Los patrones radiol6gicos predominantes por grupos
fueron: la NIU y posible NIU (91,7%) en la AR y la NINE en el resto de
conectivopatias (siguiendo la distribucion de la figura 2). Se biopsi6 3
pacientes (9,4%), 1 ARy 2 ES, en uno de ellos el resultado de la biopsia
quirdrgica cambio el diagnostico radiolégico. En el 43,75% de los pa-
cientes se realiz6 lavado broncoalveolar. La media de FVC al diagnds-
tico fue de 2.002 + 720 ml (74,4 + 26,0%) y DCLO 47,9 + 21,0%. Si com-
paramos las pruebas funcionales de los diferentes grupos de ETC los
afectados por sindrome de Sjogren son los que presentaron DLCO
menor al diagndstico. En 25 pacientes el diagnéstico de EPID supuso
un cambio en el tratamiento y 7 pacientes no se trataron. De los 32
pacientes fallecieron 6 (4 por causa Neumoldgica y 2 por infecciones).
Conclusiones: Tal y como refleja la literatura estudiada la ETC mas
frecuente en nuestra serie es la AR y el patron radiolégico mas fre-
cuente en ésta la NIU, siendo el mas frecuente de la serie general el
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Figura 1.

patréon NINE. El porcentaje de biopsias realizadas para llegar al diag-
ndstico es bajo.

EPIDEMIOLOGIA DE LAS ENFERMEDADES PULMONARES
INTERSTICIALES DIFUSAS IDIOPATICAS

M. Benitez-Cano Gamonoso, ]. Hernandez Borge, L.M. Sierra Murillo,
K. El Boutaibi Faiz, M.T. Gémez Vizcaino, A. Sanz Cabrera,

P. [iiigo Naranjo, F.L. Marquez Pérez, M.J. Antona Rodriguez

y P. Cordero Montero

Servicio de Neumologia, Complejo Hospitalario Universitario de
Badajoz, Badajoz, Espafia.

Introduccion: Las neumonias intersticiales idiopaticas (EPIDI) son un
grupo de trastornos heterogéneos y su diagndstico es, a veces, dificil
de obtener. El objetivo de este estudio es conocer la epidemiologia y
realizar una evaluacién general de las EPIDI en el area sanitaria de-
pendiente del Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz (CHUB).
Material y métodos: Andlisis retrospectivo observacional en el que se
han incluido pacientes con diagnéstico de EPIDI procedentes del Ser-
vicio de Neumologia del CHUB en el periodo comprendido entre ene-
ro de 2005 y diciembre de 2010 a través de la utilizacion de las bases
de datos del sistema extremefio de salud (SES). Se ha realizado un
estudio descriptivo, comparativo y de supervivencia.

Resultados: Se incluyeron un total de 93 pacientes (edad media: 72,1
+ 9,6, mujeres: 65,6%). La disnea (66,7%) y la tos (37,6%) fueron los
sintomas mas habituales, aunque hasta un 10% se mostraron asinto-
maticos. Encontramos importantes demoras tanto en la consulta
(297,3 + 551,7 dias) como en el diagndstico (245,8 + 459,3 dias), con
una gran variabilidad. El método diagnéstico fundamental fue la to-
mografia computarizada de alta resolucién (78,5%) (TCAR). La super-
vivencia al final del seguimiento fue del 23,7%, siendo la principal
causa de muerte la propia patologia intersticial (44,1%). La fibrosis
pulmonar idiopatica (FPI) fue la EPIDI mas prevalente (47,2%), tuvo la
peor supervivencia (mediana supervivencia: 56 meses, IC95%: 44,8-
67,1 vs otras EPIDI: 63 meses; 1C95%: 15,8-110,1; p = 0,16) y se asoci6
una mayor mortalidad (84,1% vs 25% en otras EPIDI; p = 0,14). El pa-
tron de neumonia intersticial usual (NIU) en el TCAR estuvo presente
con mas frecuencia en pacientes con FPI (84,1% vs 25% en otras EPIDI;
p <0,005).

Conclusiones: Las EPIDI muestran importantes demoras de consulta
y diagnéstico. La FPI es la patologia mas prevalente y la que se asocia
a una mayor mortalidad. Es necesario un diagndstico precoz y preciso
de estas entidades como forma de mejorar su manejo y la superviven-
cia de estos pacientes.

EVALUACION POR IMAGEN DEL TRATAMIENTO ANTIFIBROGENICO
EN LA FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA (FPI)

A. Jaureguizar Oriol', . Gonzalez Gutiérrez?, ]. Gaud6 Navarro!,
M. Salvatore®, C.I. Henschke?®, D.F. Yankelevitz3, A. Jirapatnakul?,
M. Padilla* y A. Bertolini®

'Neumologia, Hospital Universitario Ramon y Cajal, Madrid, Esparia.
2Neumologia, Clinica Universitaria de Navarra, Pamplona, Navarra,
Espafia. *Department of Radiology; “Department of Respiratory, Icahn
School of Medicine at Mount Sinai, Nueva York, Estados Unidos.

Introduccién: En la FPI, la tomografia computarizada de térax de alta
resolucion (TACAR) permite identificar estadios precoces, identificar
patrén NIU/posible/no concordante, y cuantificar la extension y/o
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progresion de la fibrosis en respuesta a un tratamiento, estableciendo
su grado en leve/moderado/severo. La mayoria de los registros y en-
sayos clinicos publicados evaldan respuestas clinico/funcionales y no
radiolégicas. Objetivo: evaluar la respuesta radioldgica al tratamiento
antifibrético con pirfenidona/nintedanib en FPI.

Material y métodos: El registro prospectivo del Grupo Multidiscipli-
nar incluye 378 pacientes EPID del Hospital Monte Sinai (NY, EEUU)
con al menos 2 TACAR. Se estudiaron 81 pacientes con FPI, de los
cuales 47 han recibido tratamiento, con una mediana de edad de 71,9
+ 7.3y predominio masculino (74%). Cada TACAR evalta el grado de
fibrosis, didmetro de la arteria pulmonar (AP), ratio AP/aorta (AP/Ao)
y presencia de enfisema o hernia hiatal. La fibrosis se cuantificé en 4
grados de gravedad, dividiendo el pulmén en 4 16bulos, con una asig-
nacién maxima de 16 puntos en total: grado 1 (el I6bulo presenta
entre 1-10% de fibrosis); grado 2 (11-25% de fibrosis); grado 3 (26-50%
de fibrosis); y grado 4 (> 50% de fibrosis lobular). Se consider6 grado
leve fibrético entre 1-5 puntos; grado moderado entre 6-10 puntos; y
severo entre 11-16. La tasa de progresion fibrotica se consideré como
la diferencia del grado total de fibrosis pulmonar (GTFP) de los 2 TA-
CAR realizados dividida por los meses transcurridos entre ambos. La
tasa de cambio se comparé entre pacientes tratados y sin tratar.
Resultados: En los pacientes tratados, un 10% no progresaron radio-
légicamente y un 55% con progresion lenta. E1 50% de los pacientes no
tratados progresan rapidamente. GTFG inicial con tasa de cambio de
fibrosis en pacientes tratados fue 6,14 (+ 2,27) con 0,11 (+ 0,14) vs no
tratados 6,38 (+ 2,94) con 0,16 (+ 0,27). El seguimiento radiolégico en

Figura 1.
Sin tratamiento Tratatamiento p
antifibrético antifibrotico
(n=34) (r=47)
Hombres % 55% T4% 0.08
Edad, aiios 72.7489 71.9+7.3 0.63
Exfumador, n(%) 25 (73%) 33 (70%) 0.80
Enfisema, % 11% 19% 0.28
Seguimiento, (anos) 32624 6.04£13 .21 0.23
Evolucién  Sin progresion 2 (6%) 5 (10%) 0.327
radiolégica  Progresion kenta (<0,1) 15 (44%) 26 (55%)
Progresion rapida (=0.1) 17 (50%) 16 (34%)
AP inicial 27.125.6 28.9:5.1 0.12
Relacion AP/aorta inicial 083014 0.8820.14
Hemia hiatal moderada/grande (%)  20% 27% 0.21
GTFG inicial 638+ 2.94 6.144£227 0.68
Tasa de cambio fibrosis por mes 0.16 £0.27 0.11 £0.14 0.32

Figura 2.

los pacientes tratados fue de 6,04 afios ( 13,21) vs 3,26 afios (£ 2,4)
en los no tratados. Las caracteristicas de los pacientes y radiologia se
visualizan en tabla y figura.

Conclusiones: 1. La cuantificacién de la fibrosis pulmonar presentada
permite llevar a cabo una valoracién objetiva de la tasa de progresion
de la enfermedad con y sin tratamiento. Esta metodologia podria ser
de gran utilidad en ensayos clinicos. 2. Se precisan nuevos estudios
neumolégicos que cuantifiquen la respuesta terapéutica por imagen
como rutinariamente se realiza en la afectacién pulmonar en Reuma-
tologia.

EVOLUCION DE LA FUNCI(‘)N‘PULMONA)R EN PACIENTES CON
FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA SEGUN EL TRATAMIENTO
EMPLEADO

C. Iglesias Pérez, V. Roig Figueroa, A.M. Escuredo Merayo,

S. Soldarini., A.M. Andrés Porras, M. Belver Blanco,

M.]. Chourio Estaba, A.l. Garcia Onieva, S. Jaurrieta Largo,

I. Alaejos Pascua, M.B. Cartén Sanchez, A. Herrero Pérez,
S.Juarros Martinez, I. Lobato Astiarraga, E. Macias Fernandez,
I. Ramos Cancelo, B. de Vega Sanchez, D. Vielba Duefias

y C. Disdier Vicente

Hospital Clinico Universitario de Valladolid, Valladolid, Espafia.

Introduccion: Analizar los datos de funcién pulmonar de pacientes
diagnosticados de fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) en nuestro cen-
tro en funcién del tratamiento recibido.

Material y métodos: Estudio observacional y retrospectivo de una
serie de pacientes diagnosticados de FPI en nuestro centro en trata-
miento activo con pirfenidona (P) o nintedanib (N) y un control his-
torico de pacientes tratados con corticoides e inmunosupresores (CI).
Se recogen pruebas de funcién respiratoria (PFR) al diagnéstico y al
afio de tratamiento. Se valoran como factores de mal prondstico, el
descenso tras un periodo de 12 meses de tratamiento de la FVC > 10%,
de la DLCO > 15% y reduccién en los metros recorridos en el test de la
marcha (TM6M) > 50.

Resultados: Se reclutan 34 pacientes diagnosticados de FPI, 16 en tra-
tamiento activo con P, 8 con Ny 10 de un histérico tratado con CI. La
edad media al diagnéstico del grupo P es de 63,9 afios (87,5% varones).
La edad media del grupo N es de 72,2 (87,5% varones). La edad media
en el grupo CI fue de 73,4 (55,5% varones). En el grupo P, la FVC media
fue del 87,3% y al afio del 80,1%. La media de DLCO fue de 70,4% y al
afio de 49,1%. En el TM6M, al diagnéstico desaturacién media de 9
puntos con 556m. Al afio fue de 12,12 puntos con una media de 547m.
En el grupo N, FVC media de 94,9% y al afio de 87,98%. DLCO media de
59,05%y al afio de 44,7%. En el TM6M media de 7,25 puntos de desa-
turacién con una media de 473m, y al afio una desaturacién de 7,85
puntos y una distancia de 433 m. En el grupo CI, la FVC media fue de
100,1% y al afio de 88,1%. La DLCO fue de 67,6% y al afio de 43,5%. En el
TM6M, 8,25 puntos de desaturacién con 406m de recorrido medio, y
al afio una desaturacién media de 17 puntos, recorriendo 342m. En el
grupo P, tenemos buenos resultados en cuanto a caida de la FVCy de
los metros recorridos en el TM6M que son respectivamente < 10%
(7,19%) y < 50m (9,06m). Pero no asi en la caida de la DLCO que supe-
ra el limite del 15% (21,24%). En el grupo N, tenemos buenos resulta-
dos en los tres parametros, con caida del FVC de 6,9%, caida de la
DLCO de un 14,3% y reduccién de 40m en el TM6M. En el grupo CI
encontramos los peores resultados, con una caida de la FVC del 12%,
una caida de la DLCO de un 24% y una reduccién de la distancia reco-
rrida de 64m.

Conclusiones: Se obtienen mejores resultados en cuanto a factores
predictores de mortalidad con las nuevas terapias antifibréticas, des-
tacando nintedanib sobre pirfenidona en nuestra serie.
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EVOLI{CI()N DE LOS PACIENTES CON FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA TRATADOS CON FARMACOS ANTIFIBROTICOS

A. Hurtado Fuentes, W. Almonte Batista, F. Agustin Martinez,

A. Garcia Guerra, N. Gutiérrez Gonzalez, R. Sanchez Simén-Talero,
R. Godoy Mayoral, A. Ntfiez Ares, ]. Callejas Gonzélez, J. Cruz Ruiz,
A. Martinez Garcia y M.A. Moscardé Orenes

Complejo Hospitalario Universitario de Albacete, Albacete, Espafia.

Introduccion: El tratamiento antifibrotico en pacientes con fibrosis
pulmonar idiopatica (FPI) ha demostrado su eficacia clinica. Evalua-
mos la utilidad del tratamiento con pirfenidona (PF) o nintedanib (NT)
en los pacientes diagnosticados de FPI desde diciembre de 2012 a no-
viembre de 2017 en nuestro servicio.

Material y métodos: Estudio descriptivo, prospectivo de los pacientes
con FPI seguidos en una consulta especializada de neumologia que
reciben tratamiento antifibrético. Se describen variables clinicas y
funcionales al diagnéstico y analisis de la evolucién y tolerancia del
tratamiento a los 6, 12 y 24 meses.

Resultados: Estudiamos 29 pacientes, edad media 68, + 6,9 (53,78),
24,1% mujeres AF 17,2%. Comorbilidad: DM 24,1%, HTA 48,3%, cardio-
patia 20,7%, hernia hiato 24,1%, RGE 27,6%, EPOC 10,3%, tabaquismo
58,6% (activo 3,4%). Presentaban disnea CF III 13,8% CF Il 62,1% CF |
24,1%; tos 100% con crepitantes velcro 100% y acropaquia 47,9%. Pa-
trén TCAR de de neumonitis intersticial usual (NIU) en 41,4%, posible
NIU 58,6%. Se realiz6 broncoscopia con BAL en 86,2% (neutrofilico
51,7%, esosinofilico 10,3%) y BTB en 20,7%. Biopsia quirtrgica en 31%
con histologia de NIU. Ecocardiograma con PSAP > 50 en 15,4%. Trata-
miento OCD 13 (44,8%) y antifibrético inicial con PF en 24, retirada en
7 (por aparicién de cancer pulmoén en 1, efectos 2° en 1, deseo pacien-
te en 2, empeoramiento en 3) y 7 NT, 2 sustituyendo PF y 5 de novo,
retirado en 1 (por efectos secundarios). De los 29 pacientes se evalué
a todos a los 6 meses, 19 pacientes a 1 afio y 11 a 2 afios. Hubo 3,4%
hospitalizaciones por FPI a los 2 afios con tiempo medio hasta prime-
ra hospitalizacion de 18,6 + 5,8 meses (12,23). Mortalidad de 10,3% a
los 2 afios, 6,8% asociada a FPI con una supervivencia media de 13,3 =
9,2 meses (7,24) (fig. 1). La evolucién funcional mostré tendencia a la
estabilidad (fig. 2). Los efectos 2° mas frecuentes de cada farmaco se
reflejan en la figura 3, en general bien tolerados, salvo un paciente que
preciso retirada de PF (4,2%) por toxicidad cutdnea y otro tratado con
NT (14,3%) por toxicidad hepatica.

Conclusiones: 1. El 80% de los pacientes con FPI tratados con antifi-
bréticos muestran estabilidad clinica-radiolégica y funcional a los 6
meses que se mantiene en la muestra evaluada tras 1y 2 afios. 2. La
mortalidad a los 2 afios fue del 10% con una tasa de ingresos hospita-
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Figura 1. Estabilidad o ausencia de cambio significativo en la evolucién funcional de
los pacientes a lo 6m 1 afio y 2 afios.

Anova de medidas repetidas, no se objetiva camnios en parametros con paso del tiem-
po (TMGM p = 0,88; FVC = 0,07; TLC = 0,51; DLCD 0 0,09).
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Figura 2. Evolucién clinica-radiolégica a 6 m, 1y 2 afios de tratamiento.
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Figura 3. Efectos secundarios de Pirfenidona y Nintedanib tras una media de 2315y
945 meses, respectivamente.

larios baja (15%). 3. Los efectos secundarios son frecuentes y bien to-
lerados que solo en dos casos requirieron modificacién del tratamien-
to.

EXPERIENCIA CLINICA CON NINTEDANIB PARA EL TRATAMIENTO
DE LA FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA (FPI) EN ESPANA.
ESTUDIO MULTICENTRICO

C. Valenzuela Valenzuela’, M. Molina Molina?, J.A. Rodriguez Portal?,
A. Romero Ortiz?4, E. Cano Cano®, MJ. Rodriguez Nieto®,
R. Laporta Laporta’ y ]. Ancochea Bermidez'

"Hospital Universitario de La Princesa, Madrid, Espafia. ?Hospital
Universitario de Bellvitge, IDIBELL, L’ Hospitalet de Llobregat, Barcelona,
Espafia. *Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espaiia.
“Hospital Virgen de las Nieves, Granada, Espafia. *Hospital de Lugo,
Lugo, Esparfia. °Fundacion Jiménez Diaz, Madrid, Espafia. "Hospital
Universitario Puerta de Hierro, Madrid, Espafia.

Introduccion: Nintedanib es un potente inhibidor de los receptores
intracelulares.de tirosinkinasas ejerce su efecto sobre el PDGF, el VEGF
y el FGF, que son importantes mediadores profibréticos. Nintedanib
esta aprobado para el tratamiento de FPI. Presentamos la experiencia
clinica de 79 pacientes tratados con nintedanib. Objetivos: evaluar los
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resultados de una cohorte de pacientes con FPI tratados con ninteda-
nib en diferentes hospitales de Espafia.

Material y métodos: El diagnéstico de FPI se establecié de acuerdo
con los criterios de las directrices de 2011 ATS/ERS/JRS/ALAT. Los da-
tos recopilados fueron: clinicos, radiolégicos, prueba de funcién pul-
monar (FVC (% del valor predicho), DLCO (% del valor predicho), dis-
tancia, SpO2 inicial y final en el test de la marcha de 6 minutos,
también efectos secundarios relacionados con el tratamiento con
nintedanib, necesidad de interrupcién temporal o definitiva del tra-
tamiento.

Resultados: Se incluyeron 79 pacientes. La mayoria eran hombres
(74,6%). En el momento del diagnéstico, el TACAR mostré patréon NIU
(34%), patrén de posible NIU (34%), se observ6 combinacién con enfi-
sema en 24 pacientes (30%) 28 pacientes fueron sometidos a una
biopsia pulmonar quirdrgica (35%). Los datos de las pruebas de fun-
cién pulmonar fueron (media = DE) FVC 79,5% predicho (+ 17,61);
DLCO 44,82% predicho (+ 14). Distancia 6GMWT 446 metros (+ 116),
Sp02 inicial 95% (+ 2,6) y SpO2 final 86% (+ 6,8). La mayoria de los
tratamientos se iniciaron entre agosto de 2011 y junio de 2016, 7 pa-
cientes (35%) participaron en los ensayos INPULSIS y solo 2 pacientes
fueron tratados previamente con pirfenidona. La dosis inicial fue de
150 mg cada 12 horas. 14 pacientes interrumpieron el tratamiento
(17,9%), 8 pacientes por efectos secundarios y 6 por progresion de FPI
y muerte; hubo una reduccién de la dosis a 100 mg cada 12 horas en
31 de los 79 pacientes tratados (39%) 21 de dichos pacientes (26,9%)
pudieron volver a la dosis completa. En cuanto a los efectos secunda-
rios, 42 (53%) pacientes tuvieron diarrea, 12 (15%) tuvieron nauseas y
20 (25%) mostraron pérdida de peso. 12 pacientes (15%) tenian eleva-
das transaminasas. Se registraron exacerbaciones agudas en 7 pacien-
tes (9%) 6 pacientes fallecieron.

Conclusiones: los resultados de la experiencia de la vida real con nin-
tedanib en el tratamiento de esta cohorte de pacientes con IPF son
consistentes con los datos publicados hasta ahora en los ensayos cli-
nicos.

EXPERIENCIA CLINICA CON PIRFENIDONA Y NINTEDANIB EN LA
FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA DURANTE 5 ANOS

M.T. Rosales Dediés, J.M. Gonzélez Ruiz, R. Cordovilla Pérez,
J.A. Cascon Hernandez, S. Jodra Sanchez, M.A. Hernandez Mezquita,
V. Guevara Velazquez y M. Iglesias Heras

Servicio de Neumologia. Complejo Asistencial Universitario de
Salamanca, Salamanca, Esparia.

Introduccién: La pirfenidona y el nintedanib son fairmacos pleiotré-
picos, indicados en el tratamiento de la FPI. Ambos frenan la progre-
si6n de la enfermedad, ademas el primero ha demostrado aumento
de la supervivencia. Nuestro objetivo ha sido valorar la evolucién de
los pacientes tratados desde hace 5 afios, asi como su tolerancia.
Material y métodos: Realizamos un estudio retrospectivo de una base
de datos prospectiva en el que se incluyeron todos los pacientes a
quienes se les ha prescrito pirfenidona (Pf) o nintedanib (Nd). Se ana-
lizan las siguientes variables: edad, sexo, habito tabaquico, reacciones
adversas medicamentosas (RAMs), fallecimiento. Se identificaron los
pacientes en fase de estabilizacién de la enfermedad y en progresion
definida cuando la caida de la CVF es > 10% y/o DLCO > 15%. Se define
como RAMs grave aquella que produce muerte, ponga en peligro la
vida, requiera hospitalizacién o genera alguna incapacidad significa-
tiva.

Resultados: Desde septiembre del 2012 hasta octubre del 2017 se
identificaron a 20 pacientes a quienes se les ha prescrito pirfenidona
y nintedanib, 19 con diagnéstico de FPI realizado por el comité mul-
tidisciplinar o por el neumélogo y 1 de uso compasivo por rechazo
tras trasplante de pulmoén. Las caracteristicas de los pacientes se des-

criben en la tabla. Fallecieron 8 pacientes (40%) y se realizaron 4 tras-
plantes unipulmonares. Un paciente fallecié por complicacién post-
operatoria de trasplante y los 7 restantes por progresién de
enfermedad. La mediana de supervivencia es de 30 meses. De los 17
pacientes que recibieron Pf, se logré la estabilizacién en 6 casos (35%),
se descendio la dosis o se suspendié provisionalmente por RAMs en 5
casos (29%). De estos en 1 se suspendi6 y requirié afladir Nd, 2 falle-
cieron y 2 fueron trasplantados. Presentaron progresion 4 casos (23%)
y 2 fallecieron mientras recibian el tratamiento por exacerbacién. En
el caso del Nd: 1 presenté6 empeoramiento, 2 casos estabilizacién de
enfermedad, 1 fallecimiento y 1 retirada por intolerancia. En general
las RAMs se presentaron en el 54,5% de caracter leve y en 2 requirie-
ron suspension definitiva. Las principales fueron las digestivas (43,7%)
siendo el dolor abdominal, colestasis y diarrea las mas frecuentes. No
se presentaron RAMs graves.

Edad 62,25 afios (55-77)
Sexo (n = 20)

Mujer/Varén 3/17

Habito tabaquico

No fumador 4

Exfumador 13

Fumador 1

No se sabe 2

Promedio de IPA 37
Tratamiento

Pirfenidona 17
Nintedanif 5

Combinado (pirfenidona + nintedanif) 1

Prueba de funcién pulmonar basal

CVF 68,04% + 13,4
DLCO 41,04% + 18,5

Conclusiones: En nuestra experiencia la utilizacién de nintedanib y
pirfenidona logran la estabilizacién de la enfermedad en un porcen-
taje apreciable de pacientes siendo utilizados de manera segura y
presentando RAMs que son bien toleradas en la mayoria.

EXPERIENCIA DE UN COMITE MULTIDISCIPLINAR
INTERSTICIO-EAS

M. Garcia Moyano, A. Ugarte Nufiez, J.G. Erdozain Castiella,
I. Ruiz Arruza, M. Martin Cascén, M. Lazaro Serrano,

A. Gandiaga Mandiola, C. Jaca Michelena, A. Urrutia Gajate
y G. Ruiz Irastorza

Hospital Universitario de Cruces, Barakaldo, Vizcaya, Espafia.

Introduccion: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) conforman un amplio espectro de patologia de alta compleji-
dad. La potencial susceptibilidad a tratamientos inmunomoduladores
en las EPID secundarias a enfermedad autoinmune sistémica (EAS)
confieren mejor prondstico en este subgrupo, comparativamente con
las EPID idiopaticas. Recientemente se ha iniciado un comité multi-
disciplinar (CMD) en el Hospital Universitario de Cruces para la mejor
caracterizacion de estos pacientes. Nuestro objetivo ha sido analizar
la poblacién evaluada en este CMD.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo retrospectivo
de 29 pacientes presentados a lo largo de 18 meses en el CMD (parti-
cipacién de neumoélogos, médicos internistas y radi6logos). Se han
valorado aquellos pacientes con EPID de novo o empeoramiento de
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previa, en el contexto de EAS ya caracterizada (60%), y la posibilidad
de EAS ante una EPID como forma de presentacién (40%). De esta co-
horte se han recogido datos demogréficos, clinicos, radioldgicos, ana-
tomopatoldgicos y funcionales.

Resultados: Cohorte de 29 pacientes, 55% sexo femenino, edad media
58 afios. 55% antecedente tabaquismo, 10% historia familiar, 25% ex-
posicion laboral. Patrén TACAR: NINE 40%, NIU 20%, BR 13%. Biopsia
en el 24% (criobiopsia 60%). Precipitinas positivas 25%. Autoinmuni-
dad 85%, perfil de AutoAC predominante: ENAs tipo anti-Ro y anti-La.
EPID como debut en el 100% de dermatomiositis y vasculitis. Modifi-
cacién de diagnéstico inicial en 45% de los pacientes, inicio en el 80%
de tratamiento inmunosupresor. Supervivencia del 100% en la actua-
lidad, < 10% en consulta pretrasplante, portadores de O2.

Diagnéstico final N
Sindrome Sjogren 5
Vasculitis 5
Espectro dermatomiositis-antisintetasa 5
Esclerosis sistémica 3
BR-EPID 2
CPFE 1
Enfisema 1
Neumonitis por hipersensibilidad 1
IPAF 1
LES 1
AR 1
Inclasificables 3
NINE
19% =
~ = NIU
% i
" g _\'O
v‘ \‘mn,
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Conclusiones: La valoracién de EPID asociada a EAS en comité multi-
disciplinar ha mejorado la calidad asistencial de estos pacientes, tan-
to a nivel diagnéstico como de tratamiento. La supervivencia de la
cohorte hasta la actualidad es del 100%. La presencia activa de comités
y consultas multidisciplinares es imprescindible para el manejo 6pti-
mo y de calidad en EPID.

EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTO DE LA FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA EN EL HOSPITAL DE VALME

Z. Palacios Hidalgo, I. dg la Cruz Mor6én, A. Cruz Medina,
C. Fernandez Criado y A. Reina Gonzélez

Hospital de Valme, Sevilla, Espaiia.

Introduccion: En los tltimos afios se han comercializado en Espaiia
dos nuevos farmacos antifibréticos que han demostrado enlentecer la
progresion de la fibrosis pulmonar idiopéatica (FPI) y en el caso de la
pirfenidona aumentar la supervivencia de estos pacientes. El objetivo
de nuestro estudio ha sido analizar nuestra experiencia en el uso de
pirfenidona y nintedanib en los pacientes con FPI seguidos en nuestra
consulta de patologia intersticial entre noviembre 2014 y noviembre
2017.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo realizando-
se recogida de datos de las historias clinicas y posterior analisis des-
criptivo. Las variables continuas se expresan como media (DE) y las
variables categéricas como ntimero (%). Se define progresion de la
enfermedad como una caida mayor del 10% de capacidad vital forzada
(FVC) y/o caida de mas de un 15% de la capacidad de difusién del
monoéxido de carbono (DLCO).

Resultados: Se analizaron un total de 26 pacientes con FPI de los cua-
les 23 (88,5%) iniciaron tratamiento antifibrético. Se trataron 9 (39%)
con pirfenidona y 14 (61%) con nintedanib. El 34,6% (9/23) habian
realizado alglin otro tratamiento para su FPI previamente al antifibré-
tico. El tiempo medio de seguimiento desde el inicio de tratamiento
fue de 17,35 (9,8) meses (rango entre 0,20 y 33,27). E1 23% (6/23) sus-
pendieron el tratamiento: 2 por cambio a otro antifibrético, 1 por
progresion, 1 por exitus y 2 por efectos secundarios. Sufrieron ingre-
sos por agudizacién 4 pacientes (15,4%) de los cuales 3 estaban en
tratamiento. En cuanto a la evolucién, de 15 pacientes revisados a los
6 meses, 14 (93,3%) permanecian estables y uno progresé. Al afio de
tratamiento se revisaron 13 pacientes, de los cuales 9 (69,2%) perma-
necian estables y 4 (30,7%) progresaron. Un 74% (17 pacientes) sufrie-
ron efectos secundarios, destacando: 3 alteraciones hepaticas, todas
con nintedanib, anorexia en 7 pacientes (4 con pirfenidona y 3 con
nintedanib). 2 casos de fotosensibilidad tratados con pirfenidona. Pér-
dida de peso en 11 pacientes (9 con nintedanib y 2 con pirfenidona) y
12 sufrieron molestias gastrointestinales (11 con nintedanib y 1 con
pirfenidona). Fallecieron 3 de los 26 pacientes, todos por progresiéon
de la enfermedad.

Conclusiones: La mayoria de los pacientes tratados permanecieron
estables en el periodo se seguimiento. Los efectos secundarios mas
frecuentes fueron pérdida de peso y molestias gastrointestinales, sien-
do ambos mas prevalentes en los pacientes tratados con nintedanib.

EXPERIENCIA EN LA VIDA REAL DE LA TERAPIA ANTIFIBROTICA
CON NINTEDANIB EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

J. Sanchez Randulfe, ].J. Jarefio Esteban, C. Wagner Struving,
A.M. Burgos Pimentes, D.]. Martinez Alfonzo, S. Torres Tienza
y ER. Villegas Fernandez

Hospital Universitario Central de la Defensa Gémez Ulla, Madrid,
Espaiia.
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Introduccién: Los pacientes con fibrosis pulmonar idiopatica (FPI)
leve-moderada pueden beneficiarse de un tratamiento antifibrético
(pirfenidona o nintedanib) que reduce el deterioro de la funcién pul-
monar, las exacerbaciones y la mortalidad. Como farmacos de intro-
duccidn relativamente reciente resulta interesante estudiar su uso en
vida real.

Material y métodos: Estudio retrospectivo observacional de los casos
diagnosticados de FPI en tratamiento con nintedanib en nuestro ser-
vicio. Se describen variables demograficas, comorbilidad, clinicas, de
funcién respiratoria (FVC, DLCO, T6EMM) y radioldgicas al diagnéstico.
Asi mismo se recogieron en su evolucién datos trimestrales de fun-
cién pulmonar, efectos secundarios, exacerbaciones y mortalidad. La
experiencia con terapia antifibrética inicié en nuestro centro en no-
viembre de 2013 con el uso compasivo de pirfenidona en relacién a
nintedanib la experiencia inicia en noviembre de 2015. En el presente
estudio se incluyen pacientes tratados hasta el 30 de noviembre de
2017.

Resultados: Incluimos 9 pacientes tratados con nintedanib que supo-
nen el 36% de los 25 pacientes en tratamiento antifibrético de nuestra
serie. Se trata de un 33,33% mujeres y 66,66% hombres con edad me-
dia al diagnéstico 73,222, DE 7,62 afios. IMC medio 28 DE 2,31. Tiem-
po medio de tratamiento (n® de dias): 199 DE: 197,66. Los resultados
se recogen en las tablas.

Datos clinicos, hemodinamica, radiologia y funcién pulmonar al diagndstico

Datos clinicos Hemodinamica
Tabaquismo activo 11,11% PSAP media y DE 42,42//9,91
Exfumadores 44,44% Autoinmunidad alterada 44,44%
EPOC 11,11% Radiologia

NIU 100%
Asma 22,22% Posible NIU 0%
Disnea 7777% Biopsia

VATS 33,33%
Tos 44,44% Toracotomia 11,11%
Acropaquias 33,33% Toracotomia 11,11%
C. isquémica 0% Funcién pulmonar

FVC% media y DE 72,5/DE 20,5
ERGE: 22,22% DLCO% 56,66%/16,99
Ant. de FPI: 22,22% T6MM 97,2% 13,4%

Tratamientos recibidos ademas de nintedanifb, efectos adversos, evolucién y
morbimortalidad

N-AC 55,55% Efectos adversos Evolucién Lower-
funcional case

Azatioprina 0% Diarrea 22,22% Deterioro 11,11%
funcional

Corticoides 44,44% Pérdida de peso  33,33% Morbimortalidad

Pirfenidona 11,11%  Anorexia 22% Exacerbacién de  11,11%
FPI

Reduccion de 55,55% Hemorragia 11,11%  Exitus 11,11%

dosis

Cambio de 11,11%  Toxicidad 22,22%

antifibrético. hepatica

Dermatopatia 11,11%

Conclusiones: Nintedanib es un tratamiento seguro y eficaz en pa-
cientes con FPI leve-moderada. Los efectos secundarios son frecuentes
pero tratables, obligando a la reduccién ocasional de dosis. En nuestra
experiencia un paciente requirié realizar cambio de tratamiento an-
tifibrético en relacion a los efectos adversos (11,11%) y solamente se
registré una exacerbacién que fue ademas la causa del tnico exitus
registrado (11,11%).

FACTORES DERIVADOS DEL DANO OXIDATIVO Y ANTIOXIDANTES
COMO BIOMARCADORES EN LAS ENFERMEDADES PULMONARES
INTERSTICIALES DIFUSAS

E. Cabrera César?, L. Lopez Lépez!, A. Martinez Mesa!,
M.V. Hidalgo Sanjuan', M. Garcia Fernandez? y C. Parrado Romero?

"Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Mdlaga, Espafia.
2Departamento de Fisiologia Humana, Histologia Humana y Anatomia
Patoldgica, Facultad de Medicina, Mdlaga, Esparia.

Introduccion: La fibrosis, se asocia a un desequilibrio redox y al es-
trés oxidativo, por lo que se hace hincapié en la importancia de los
biomarcadores del estrés oxidativo en diferentes patologias y a las
enzimas antioxidantes para el control y la prevencién de las EPID. El
objetivo es determinar la validez de los niveles séricos de los factores
derivados del dafio oxidativo y las defensas antioxidantes como bio-
marcadores en la EPID.

Material y métodos: 55 pacientes con EPID segtn los criterios de la
ATS/ERS/JRS/ALAT y se compararon con 30 sanos, octubre 2010 y junio
2015. Se les midieron en sangre los productos resultantes del impacto
de ROS: productos finales de la glicacién avanzada (AGE), productos
de la oxidacién avanzada de las proteinas (AOPP), hidroperéxidos de
lipidos (LOOH) y las defensas antioxidantes: concentracién masica de
la de la superéxido dismutasa extracelular y la actividad enzimatica
(EC-SOD), tioles totales y actividad total antioxidante (TAS). Se midié
como afectaba la acetilcisteina (ACC) en los antioxidantes.
Resultados: 29 eran fibrosis pulmonar idiopatica (FPI), 12 enferme-
dad pulmonar intersticial no especifica (NINE) y 14 enfermedad pul-
monar secundaria a conectivopatia (EPID-CTD). Los niveles en sangre
en los enfermos eran superiores para AGEs (p < 0,002) y AOPP (p <
0,004). No se han encontrado diferencias en LOOH (tabla). AGEs pudo
diferenciar entre FPI y EPID-CTD (incremento de 43,59% para EPID-
CTD) (P <0,038). EPID-CTD mostré las AUC para AGES de 0,95 Para FPI
las AUC fue para AGES 0,78. Los niveles obtenidos para los factores
antioxidantes son mayores en los enfermos (tabla), excepto para la
actividad de EC-SOD. Los pacientes con ACC tenian niveles mas altos
de tioles totales (98,86 + 5,76) (p < 0,002). Se realiz6 el cociente entre
los productos de oxidacion y las defensas antioxidantes: OX/AntiOX
era en los sanos mas baja que en enfermos (p < 0,01).

Conclusiones: Los factores resultantes del estrés oxidativo se encuen-
tran aumentados en sangre. AGEs podria considerarse un biomarca-
dor para el diagnéstico diferencial entre FPI y EPID-CTD. Los niveles
de antioxidantes en EPID estan aumentadas. Los tratados con ACC

Producto resultante P

del impacto de Enfermos Controles

ROS/RNS (media £ ESM) (media £ ESM)

AGEs AU 3005.03 + 256,36 1918.5 + 145.72 0,002

AOPP pMm 427,01 £ 71,37 173,81 £ 24,71 0,004

LOOH uMm 13,58 + 1,56 12,57 + 0,80 0,79

Antioxidantes Enfermos Controles P

EC-S0D ng/mL 244 87 = 25,40 153,54 £ 18,69 0,03
1.77 £ 0,04

TAS mM 1.59 + 0,03 0,02

Tioles totales pM 91,21 2447 74,68 + 3,82 0,02
2592017

EC-50D U/mL 223023 0,23

Balance OX/AntiOX | Enfermos Controles P

OX/antioX 140,97426,60 51,97+ 6,49 0,01

Figura 1. Niveles medios obtenidos en sangre periférica de AGEs, AOPP, LOOH en suje-
tos diagnosticados de EPID y sanos (controles), niveles de antioxidantes y del balance
de los productos resultantes de la oxidacion y de los antioxidantes.



51 Congreso Nacional de la SEPAR 121

L0
Om
i poe -2 0 mom
P
L _
q ——
g 8
b p—d
é (U]
¢ I_‘
X
H
(7
- - .
am o 0 o ]
1-Especificdad
L)
., \
"1

TIOLES TOTALES ( gam)

D s ACC 0 mo A CONTROLES

Figura 2. Curva ROC para AGEs para diagnosticar entre pacientes con FPI y EPID-CTD
de individuos sanos (controles). AUC FPI 0,78; AUC EPID-CTD 0,95. A la derecha niveles
séricos de tioles totales en los pacientes con EPID tratados con acetilcisteina (ACC) y sin
tratamiento con ACC y sujetos sanos (controles).

aumentan los tioles totales. El balance OX/AntiOX es superior en en-
fermos, por lo que el aumento de los antioxidantes no es suficiente
para compensar el aumento del estrés oxidativo. Futuros estudios son
necesarios para valorar si en los factores resultantes del estrés oxida-
tivo o en las defensas antioxidantes podemos hallar nuevas dianas
terapéuticas.

FIBROSIS INTERSTICIAL ASOCIADA AL TABACO (SRIF)

E.M. de Freitas Gonzalez, ].A. Villegas Alcazar, R.E. Almeida Cabrera,
C. Mier Bango, L. Sierra Herranz, I. Herrdez Ortega, N. Alonso Orcajo,
S. Garcia Garcia, F. Diez Fernandez y E. Bollo de Miguel

Centro Asistencial Universitario de Leon, Leon, Espaiia.

Introduccion: La SRIF se describi inicialmente como cambios ana-
tomopatolégicos (AP) en pulmones de fumadores con cirugia por
cancer de pulmoén y posteriormente en TCAR. Las lesiones AP son
fibrosis intersticial hialinizante con engrosamiento de los septos al-
veolares, asociada a enfisema y BR. En TCAR hay vidrio deslustrado,
patrén reticular, sin bronquiectasias de traccion ni distorsién y quis-
tes aéreos no de panal. El objetivo del estudio es describir una po-
blacién de pacientes con SRIF diagnosticada en TCAR y su asociacién
con las EPID.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo realizado so-
bre base de datos prospectiva. Se han recogido los pacientes con TCAR
y/o biopsia pulmonar compatible con SRIF valorados en Consulta Mo-
nografica de EPID desde el afio 2016. Las variables independientes
analizadas han sido: edad, sexo, antecedente tabaquico, hallazgos del
TCAR, pruebas funcionales respiratorias (espirometria y difusién),
biopsia pulmonar y diagndstico final.

Resultados: Se han recogido 24 pacientes (22 varones y 2 mujeres),
con una edad media de 66,45; todos fumadores o exfumadores de 20
a 100 paquetes-afio; 83% exfumadores y 17% fumadores activos. En
todos los casos se realizé6 TCAR toracica, con hallazgos compatibles
con SRIF y ademas en la mayoria datos radiolégicos de EPID (tabla 1).
La espirometria mostré obstruccion (FEV1/FVC < 0,7) en 7 pacientes,
sugeria restricciéon en 3 y fue normal en 14. La DLCO estaba disminui-
da en 23 pacientes correspondiendo a descenso leve en 9 pacientes,
moderado en 11, grave en 2 y muy grave en 1. En 3 casos se realiz
biopsia pulmonar (1 biopsia transbronquial y 2 biopsias quirtrgicas),
con resultados compatibles con SRIF en las biopsias quirtrgicas. Los
diagnésticos finales de los pacientes correspondian a 18 EPID (tabla
2)y 6 s6lo EPOC y/o enfisema. En 16 pacientes, a la SRIF se asocian
otras EPID relacionadas con el tabaco (4 BR-EPI, 2 Histiocitosis de cé-
lulas de Langerhans pulmonar, 9 CFPE y 1 FP asociada a artritis reu-
matoide). Los casos de 20 pacientes han sido valorados en Sesién
Multidisciplinar de EPID.

Nimero de
pacientes

Patrén TCAR asociado

NIU

Posible NIU

Inconsistente con NIU

NINE

BR-EPI

Histiocitosis de células de Langerhans pulmonar

NOBAR W W NS

Ntmero de
pacientes

Diagnéstico final EPID

CFPE (FP asociada a AR)
CFPE (FPI)

CFPE (NINE)

CFPE (NH crénica)

CFPE (NII no clasificable)
IPAF

BR-EPI

NII no clasificable
Neumoconiosis

FP asociada a AR

[ N IO S
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Conclusiones: La SRIF es un hallazgo a considerar por el radi6logo en
el diagn6stico diferencial en TCAR realizadas a pacientes fumadores.
Como se recoge en la literatura, en estos pacientes coexisten varios
patrones de enfermedad intersticial producida por el tabaco. Un na-
mero significativo de los casos de SRIF aparecen en pacientes con
CFPE, en los que es importante diferenciarlo del patrén NIU con enfi-
sema por la posible implicacion en la supervivencia.

FIBROSIS PULMONAR FAMILIAR, {INFRECUENTE O
INFRAINVESTIGADA?

A. Artaraz Erefio, M. Aburto Barrenechea, O. Bronte Moreno,
I. Gorordo Unzueta, L. Altube Urrengoetxea, . Moraza Cortes,
]J. Pérez Izquierdo, C. Esteban Gonzalez y P.P. Espafia Jandiola

Hospital de Galdakao-Usansolo, Galdakao, Vizcaya, Espafia.

Introduccion: Tener familiares afectos de fibrosis pulmonar idiopati-
ca, es el factor de riesgo mas importante para desarrollar la enferme-
dad. Se desconoce la prevalencia real de las formas familiares, Las
guias clinicas solo aconsejan el estudio de parientes en formas fami-
liares ya conocidas. Objetivo: identificar la prevalencia de fibrosis
pulmonar familiar (F PF) en el area de influencia de nuestro hospital:
el hospital de Galdakao-Usansolo. (320.000 habitantes).

Material y métodos: Desde el 1 de enero de 2017 hasta el 30 de no-
viembre de 2017, todas las familias de pacientes con FPI, evaluados en
la consulta monografica fueron invitadas a participar en el estudio. Se
investigaron los familiares de primer grado y mayores de 40 afios de
cada paciente. Se recogieron las siguientes variables: Origen de la fami-
lia, historia clinica, consumo de tabaco, antecedentes laborales, datos
de RGE, indice de Charlson y tratamiento. Ademas a cada familiar estu-
diado se le realizaron las siguientes pruebas complementarias: funcién
pulmonar, test de marcha, TACAR y aquellas otras exploraciones com-
plementarias necesarias para determinar la posible patologia hallada.
Resultados: Desde el 1 de enero hasta el 30 de noviembre de 2017, se
estudiaron 38 familias (40 enfermos FPI). De todas las familias, 3 co-
nocian antecedentes familiares previos; otras 3 afectaciones familia-
res se descubrieron en CCEE, porque se estaba controlando otro her-
mano en la misma consulta. Finalmente, se descubrieron otras 6
nuevas familias afectadas con el presente estudio. En conjunto 12
(31,5%) de las 38 familias controladas en nuestra area, presentan una
FPF. Se estudiaron 20 familiares de la misma generacién (hermanos)
en 14 familias diferentes (1,42/familia). Encontramos algtn tipo de EPI
en el 65% de los parientes estudiados: 5 FPI, 3 EPID indeterminado, 3
NINE fibrética, 2 ILA, 1 Tbhc residual y 6 hermanos sanos. El 75% de
estos se encontraban asintomaticos y con FVC > 80%. Se investigaron
38 hijos en 16 familias (2,37/familia) sin embargo no se detectaron
nuevas familias afectas, por el estudio de hijos.

Conclusiones: 1. La FPF supone el 31,5% de nuestro familias con FPIL.
2. El método mas efectivo para la deteccién de nuevos casos familia-
res, es el estudio de parientes de la misma generacién. 3. El 75% de los
nuevos familiares diagnosticados, se encontraba asintomadtico y con
FVC > 80%, por lo que el estudio de parientes de la misma generacién
parece un buen método para impulsar el diagndstico precoz de la FPI.

FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA EN EL AREA DE GESTION
SANITARIA SUR DE SEVILLA

A. Cruz Medina, Z. Palacios Hidalgo, 1. de la Cruz Morén
y C. Fernandez Criado

Hospital de Valme, Sevilla, Espafia.

Introduccion: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es la neumopatia
intersticial idiopatica mas frecuente. La tasa de incidencia es de 4,6-

7,4/100.000 habitantes. Se estima que en Espafia puede afectar a unas
7500 personas. El objetivo de nuestro estudio ha sido realizar un ana-
lisis descriptivo de las caracteristicas y proceso diagnéstico de los
pacientes con FPI atendidos en nuestra consulta monografica de pa-
tologia intersticial, desde noviembre de 2014 a noviembre de 2017.
Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo realizando-
se recogida de datos de las historias clinicas y posterior analisis des-
criptivo. Las variables continuas se expresan como media (DE) y las
variables categdricas como nimero (%).

Resultados: Han sido atendidos 247 pacientes con patologia intersti-
cial, de los cuales 54 (22%) eran neumonias intersticiales idiopaticas
y de ellas 26 (48%) fueron diagnosticados de FPI De éstos, 18 (69%)
eran hombres y 8 (31%) mujeres. En cuanto a la edad, 20 (77%) eran
mayores de 65 afios. Tenian antecedentes de neumopatia intersticial
4 (15,3%). Procedian de otras consultas de neumologia 21 (81%)y 5
(19%) de otras especialidades. La demora media hasta el diagndstico
fue de 4,4 meses (4) y el tiempo hasta comenzar tratamiento desde el
diagnéstico fue de 5,5 meses (6,02). En el momento diagnéstico 24
pacientes (92,3%) sufrian disnea, 22 (84,5%) referian tos, 3 (11,5%) te-
nian acropaquias y 24 (92,3%) tenian crepitantes velcro. Presentaban
comorbilidad neumolégica 7 (26,9%) y comorbilidad no neumolégica
17 pacientes (65,4%). Se realiz6 espirometria en 24 pacientes, mos-
trando 14 (58%) un patrén restrictivo leve-moderado y el resto un
patrén normal. El método diagnéstico fue mediante TAC y discusién
multidisciplinar en 14 pacientes (57,7%) y 12 (42,3%) requirieron biop-
sia pulmonar quirdrgica. El diagnéstico anatomopatoldgico fue tipico
NIU en 10 casos (83,3%) y probable NIU en 2 (16,7%). Iniciaron trata-
miento antifibrético 23 de los 26 pacientes (88,5%).

Conclusiones: La FPI es también nuestra neumopatia intersticial idio-
patica mas frecuente. Ninguno de nuestros pacientes procedia de
atencion primaria, por lo que tendriamos que trabajar mas en la difu-
sién de esta patologia para favorecer diagnésticos en estadios preco-
ces. En ningtn caso el diagndstico anatomopatol6gico de los pacientes
sometidos a biopsia pulmonar quirtrgica fue incompatible con NIU o
estableci6 otro diagnéstico especifico alternativo.

FIBROSIS PULMONAR IQIOPATICA EN PACIENTES
DIAGNOSTICADOS DE CANCER DE PULMON

V. Leiro Fernandez, M. Botana Rial, C. Mouronte Roibas,

E. Garcia Rodriguez, M. Gonzalez Farifia, A. Priegue Carrera,
C. Represas Represas, D. Dacal Rivas, I. Lojo Rodriguez

y A. Fernandez Villar

Hospital Universitario Alvaro Cunqueiro EOXI Vigo, Grupo de
Investigacion NeumoVigo I+i, Instituto de Investigacion Sanitaria
Galicia Sur (IIS Galicia Sur), SERGAS-UVIGO, Vigo, Pontevedra, Espafia.

Introduccion: Cada vez existe mas evidencia de asociacion entre la
fibrosis pulmonar Idiopética (FPI) y el cancer de pulmén (CP). La si-
milaridad patogénica se refuerza porque el antifibrético nintedanib
tiene indicacion en el tratamiento del CP. El objetivo de nuestro estu-
dio es reportar la frecuencia de FPI, nivel de infradiagnéstico y carac-
terizacion clinica en pacientes con CP recientemente diagnosticado.
Material y métodos: Estudio descriptivo de pacientes con FPI dentro
de una cohorte prospectiva de pacientes diagnosticados de CP en la
Unidad de Diagnéstico Rapido. Se recogieron variables epidemiolégi-
cas y clinicas. Se realizaron andlisis de prevalencia, de infradiagndsti-
co y comparativos de las caracteristicas clinico-epidemioldgicas.
Resultados: Desde enero-2015 hasta agosto-2017 se diagnosticaron
647 pacientes de CP. De los 647 pacientes con CP 7 (1%) presentaban
FPIL. Las caracteristicas de los pacientes se muestran en la tabla 1. En
el grupo de pacientes con FPI el estadio tumoral fue mas favorable de
forma significativa (tabla 1). El diagnéstico de FPI se realiz6 al mismo
tiempo que el de CP en 6 pacientes (infradiagnéstico del 85,7%) y pre-
cis6 biopsia pulmonar quirtrgica en 4 (57%); el paciente con diagnés-
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CP n=640 CP + FPl n=7 p
Edad (RIQ) 67 (60-75) 72 (61-72) 0.3
Género varones (%) 465 (T2.7%) 6 (85.7%) 0.68
Histologia CP (%)
Adenocarcinoma 295 (47 6%) 4 (57.1%) 0.7
Epidermoide 139 (22.4%) 3 (43%) 0.19
N célula pequeia 74 (12%) 0 T
Tabaquismo (pla) 43 (30-59) 80 (24-112) 0.82
Estadio (%)
Avanzado (ll4V) 394 (73,2%) 2 (28,6%) 0,02
Asintomatico (%) 111 (29%) 3 (33%) 0.82
Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes.
CP+FPI n=7
Diagnostico previo FPI 1
Tratamiento antifibrotico 3
Pirfenidona 2
Nintedanib 1
L\I’C ml LRIQ) 2569 (2470-3270)
FVC % (RIQ) 64 (53-88)
DLCO % (RIQ) 51 (28-60)
Tratamiento CP (%)
Cirugia 5(71,4%)
Quimioterapia 2 (28,6%)

Tabla 2. Pacientes con FPl y CP.

tico previo de FPI estaba a tratamiento con pirfenidona y otros 2 pa-
cientes con CP y FPI de recién diagnéstico se trataron con pirfenidona
y nintedanib. En la tabla 2 se describen caracteristicas de los pacientes
con CP y FPI de nuestra serie.

Conclusiones: Solamente hemos encontrado una prevalencia del 1%
de FPI en pacientes con CP pero con un elevado nivel de infradiagnés-
tico (85,7%). Los pacientes con CP y FPI se presentaron de forma mas
localizada de forma significativa. El grado de tabaquismo en los pa-
cientes con CP mas FPI tiende a ser mas grave. La mayoria de las FPI
concomitantes al diagndstico de CP son leves y han permitido el tra-
tamiento quirtrgico del CP en el 100% de los pacientes resecables.

INCLUYENDO LA CRIOBIOPSIA EN EL ALGORITMO DIAGNOSTICO
DE LAS EPID: EXPERIENCIA DE NUESTRO PRIMER ANO

E. Marijuan Gémez, C. Sanchez Vieco,

K. Ferndndez de Roitegui Pérez, C. Ortega Michel,

I. Murga Arizabaleta, ].A. Garcia Fuertes, L. Cancelo Diaz,

0. Llaguno Ochandiano, V. Hernandez Garcia y L. Tomas Lépez

Hospital Universitario de Araba, Vitoria, Alava, Espafia.

Introduccion: La criobiopsia es una herramienta poco invasiva y se-
gura, como alternativa a la biopsia quirtrgica en pacientes con EPID,
con un rendimiento histolégico superior al 70%, sin mayor incidencia
de hemorragia o de neumotérax que con la biopsia transbronquial
clasica. En este aspecto supera a la biopsia quirtirgica que tiene mayor
morbimortalidad. Aunque faltan estudios comparativos entre la ren-
tabilidad de la biopsia pulmonar quirdrgica y la criobiopsia, dadas las
ventajas de la criobiopsia se deberia de considerar su inclusién en los
algoritmos diagndsticos. Objetivos: estudiar la rentabilidad de la crio-
biopsia en el estudio de EPID en nuestro centro; analizar el nimero
de diagndsticos histolégicos alcanzados y valorar el nimero de diag-
nosticos clinicos obtenidos. Analizar las complicaciones derivadas de
la técnica.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo y retrospecti-
vo en el que se incluyeron todos los casos de criobiopsias del HUA
para estudio de EPID, desde octubre de 2016 hasta octubre de 2017. El

procedimiento se realiz6 mediante control escépico, bajo anestesia
general y ventilacién mecanica. Todas las indicaciones se establecie-
ron desde la consulta monografica de EPID o desde el comité multi-
disciplinar de EPID. Se eligi6 el lugar de las biopsias, previo estudio
del TACAR, con los radi6logos toracicos, priorizando la realizacién de
biopsias multilébulo en aquellos pacientes con patrones difusos. Se
analizaron el patrén radiografico previo, las complicaciones produci-
das, el diagnéstico anatomopatolégico y el diagnéstico clinico final
consensuado en el comité multidisciplinar de EPID.

Resultados: Se incluyeron 17 casos correspondientes a 16 pacientes.
En 5 el patrén radiografico fue posible NIU (29,4%), 11 inconsistente
con NIU (64,7%) y 1 caso con patrén NIU sin sospecha clinica de FPI
(0,05%). Se alcanz6 el diagnéstico clinico en 15 casos (90%), pertene-
ciendo los dos casos restantes a un mismo paciente al que se le reali-
z6 criobiopsia en 2 tiempos por sospecha clinica de linfangioleiomio-
matosis que no se confirmé anatomopatolégicamente. Se tomaron un
minimo de 3 muestras y un maximo de 6 (media 4,23). Como compli-
caciones sélo se registraron un neumotérax que requirié drenaje y un
sangrado moderado (hemostasia con balén > 6 min) que no ingreso.

Posible NIU NIU con infiltrado infl i + 253
ecsindfilo. Descartar Enf autoinmune

Inconsistente con NIU. Vidrio | NINE variante celular NINE idiopdtica

deshustrado, probable NINE

Inconsistente con NIU Cambios intersticiales inespecificos EPID no clasificable

Posible NIU Patrén NIU con microgranulomas no Neumonitis por
necrotizantes Hipersensibilidad en

fase cronica
Inconsistente con NIU. Pulmon normal con parcheados
Enf pulmonar quistica. LAM? inflamatorics.
Multidbulo [ 'nconsistente con NIU Neumonia Lipoidea Neumonia kposdea
Crazy-paving &n LM y Seg. ExOgEna

Post y Lat LID

Inconsistente con NIU

NIU con agregados infoides sugerentes de

Lupus Eritematoso

NID vs NINE

enfermedad de coligeno sistémico

Posible NIU NIiU ]

Incompatible con NIU NIU con células gigantes Neumonitis por
hipersensibilidad

inconsistente con NIU. Arbol | Granulomatosis Broncocéntrica Granulomatosis ]

en Brote Broncocéntrica
Idiopdtica

Posible NIU NIU y tonas NINE. Descartar Autoinmune Pendignte de REUMA

Inconsistente con NIU. BR-EPID BREPID

Inconsistente con NIU. Enf
pulmonar quistica. i LAM?

Materialinsuficiente para diagnistico

Inconsistente con NIU

BR-EPID

BR-EMID

Posible NIU

Patron NIU con cristales aciculares
birefringentes. Neumoconiosis

Neumoconiosis

Inconsistente NIU. Sospecha
de Histiocitosis X con Jonas
de NID

Neumonia Intersticial Descamativa

Neumonia Intersticial
Descamativa

NIU

NIU con cristales refringentes.
Neumnoconsosis

NeumoConiosis

Tabla 1. Relacién entre el patrén radiografico, el diagndstico anatomopatolégico y cli-

nico.

Conclusiones: La rentabilidad de la criobiopsia en nuestra muestra es
muy elevada, con una tasa muy baja de complicaciones. Esto nos per-
mite incluirla en el algoritmo diagnéstico de las EPID como alternati-
va o paso previo a la biopsia quirdrgica.

LA DEFICIENCIA INTRACELULAR DE LA PROTEINA DE CHOQUE
TERMICO (HEAT-SHOCK PROTEIN) 70 DURANTE EL
ENVEJECIMIENTO PREDISPONE AL DESARROLLO DE FIBROSIS
PULMONAR

]. Sellares Torres!, K.L. Veraldi?, K.J. Thiel?, N. Cardenes?, D. Alvarez?,
F. Schneider?, ].M. Pilewksi“, M. Rojas? y C.A. Feghali-Bostwick®
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'Programa Multidisciplinar de EPID, Hospital Clinic, Barcelona, Espaiia.
2Simmons Center for ILD, University of Pittsburgh, Pittsburgh, Estados
Unidos. *Department of Pathology, UPMC, Pittsburgh, Estados Unidos.
“Division of Pulmonary, Allergy and Critical Care Medicine, University
of Pittsburgh, Pittsburgh, Estados Unidos. *Division of Rheumatology,
Medical University of South Carolina, Charleston, Estados Unidos.

Introduccion: El envejecimiento incluye diferentes mecanismos en-
tre los que se encuentra la pérdida de la homeostasis proteica (pro-
teostasis). Las proteinas de choque térmico o “heat shock proteins
(Hsp) son chaperones celulares que intervienen en varios procesos de
mantenimiento y reparacién, en el que se incluye la protesostasis.
Existe cierta evidencia previa en modelos animales que la deficiencia
de una de las familias de Hsp (Hsp-70) favorece la fibrosis pulmonar.
Ademas, en el envejecimiento se produce una reduccion de la Hsp-70
sistémica, lo que puede contribuir al desarrollo de FPI en la edad
avanzada. El objetivo del estudio fue evaluar el papel de dicha protei-
na en el desarrollo de FPL

Material y métodos: La expresién de Hsp-70 fue evaluada por inmu-
nohistoquimica e inmunofluorescencia de pulmones de pacientes con
FPI 'y controles sanos. Se aislaron fibroblastos procedentes de pulmo-
nes de pacientes con FPI y controles sanos. Las formas constitutivas e
inducibles de Hsp70 fueron evaluadas en los fibroblastos antes y des-
pués de la estimulacion de TGF-B1 e IGFBP-5 mediante el uso de PCR
y Western Blot. Ademads, en un modelo murino “knock-out” de Hsp70,
se administré bleomicina (2 mg/kg) o suero salino intratraqueal. Se
sacrificé a los animales en el dia 14.

Resultados: La expresion de Hsp-70 estaba reducida en pulmones de
pacientes ancianos e FPI en comparacién con pacientes jévenes. A su
vez, observamos disminucién de los niveles de Hsp-70 (mRNA y pro-
teina) en fibroblastos primarios de pulmones con FPI comparado con
donantes normales. Cuando fibroblastos pulmonares humanos prima-
rios normales fueron tratados in vitro con IGFBP5 y TGFB1 (mediado-
res profibréticos) disminuyeron los niveles de Hsp-70. Finalmente, los
ratones Hsp-70 knockout, tras la inhalacion de bleomicina, presenta-
ban una mayor fibrosis pulmonar comparado con los ratones control.
Conclusiones: Por lo tanto, concluimos que la disminucién de Hsp-70
contribuye al desarrollo de fibrosis pulmonar. Intervenciones desti-
nadas a restaurar la expresién normal de Hsp-70 representa una no-
vedosa estrategia terapéutica para la fibrosis pulmonar.

MORTALIDAD EN PACIENTES CON ARTRITIS REUMATOIDE
Y ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA Y FACTORES
ASOCIADOS

M.A. Nieto Barbero!, C. Vadillo Font?, M. Calderén Alcala’,
J. Font Urgelles?, ]. Rigual Bobillo' y L. Abasolo Alcazar?

'Neumologia; Reumatologia, Hospital Clinico San Carlos, Madrid,
Espaiia.

Introduccién: La artritis reumatoide (AR) es una enfermedad autoin-
mune, crénica, que afecta a las articulaciones en forma de sinovitis
erosiva y simétrica. La manifestacién extra-articular mas frecuente y
que produce mas mortalidad es la enfermedad pulmonar intersticial
difusa (EPID). Se describe la tasa de mortalidad en una cohorte de AR
con EPID y la influencia de las variables clinico-radiol6gico-funciona-
les.

Material y métodos: Se reclut6 una cohorte de pacientes diagnosti-
cados de EPID y AR desde la creacién de la unidad EPID (febrero
2007), seguidos en la consulta conjunta con Reumatologia desde su
creacion (enero 2015) hasta abril de 2017. El disefio del estudio fue
longitudinal retrospectivo y prospectivo La variable principal fue la
mortalidad por todas las causas. Las covariables analizadas fueron

variables sociodemograficas, clinicas, pruebas funcionales respirato-
rias y de laboratorio, patrén radiolégico, y tratamientos recibidos a lo
largo de la enfermedad. Se describen las caracteristicas de la pobla-
ciony la tasa de mortalidad (TM) expresada por 100 pacientes/afio. El
analisis estadistico se realiz6 con el modelo multivariado de riesgos
proporcionales de Cox. Los resultados se expresaron como hazard ra-
tio [HR] y [CI].

Resultados: Se incluyeron 37 pacientes, 67% mujeres y 40% no fuma-
dores. Comorbilidades: 62% HTA, 13% enfermedad cerebrovascular, 8%
cardiopatia isquémica, 13% enfermedad vascular periférica, 10% neo-
plasias y 11% SAOS. El tiempo medio desde diagndstico de AR hasta el
de EPID fue de 8,2 £ 7,9 afios. La edad media del diagndstico de EPID
fue 69 + 9,6 afios. Patrén radioldgico: 32% NINE y 65,6% NIU. La FVC
media fue 102% * 16,8 y la DLCO media fue 68% * 16. FR positivo 92%
y VSG media 42 + 22. Se registraron 7 muertes por 123,96 personas/
afio, con una prevalencia del 19% de la cual el 72% fue de causa respi-
ratoria. La supervivencia media fue 7,6 afios y la TM estimada de 5,6
[2,7-11,8], de 9,6 [3,1-29,9] en hombres y de 4,3 [1,6-11,5] en mujeres
yde 10,2 [4,5-22,6] en NIU y 2,0 [0,2-14] en NINE. Todos los fallecidos
tenian FR positivo y el 72% eran fumadores. Después de controlar por
edad, sexo y tabaquismo, el HR de mortalidad del patrén NIU sobre
NINE fue 5,4 [1,3-24,3].

Conclusiones: La TM en AR con EPID fue de 5,6% pacientes/afio con
una supervivencia media, desde el diagndstico de EPID, de 7,6 afios.
Se produjeron 19% de muertes, un 72% eran fumadores y todos tenian
un FR positivo. El patrén que se asocié con mayor riesgo a la mortali-
dad fue el de NIU independientemente de la edad y el sexo.

PREVALENCIA DE LA EPID EN UNA CONSULTA AMBULATORIA
DE NEUMOLOGIA

M. Garcia Moyano, I. Castafiares Pérez, V. Zorrilla Lorenzo,
A. Goémez Bonilla, L. Serrano Fernandez, S. Castro Quintas,
L. Garcia Echeberria, B. Gdmez Crespo, M. Iriberri Pascual

y P.M. Ansola Zubiaurre

Hospital Universitario Cruces, Barakaldo, Vizcaya, Espafia.

Introduccién: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) conforman un amplio espectro de patologia, en ocasiones de
alta complejidad. Por razones organizativas y econémicas, no todas
son subsidiarias de seguimiento en consulta monografica hospitalaria
de intersticio, por lo que con frecuencia estos pacientes son controla-
dos en neumologia ambulatoria. Nuestro objetivo ha sido estudiar las
caracteristicas de estos pacientes y la prevalencia de EPID en esta mo-
dalidad de consulta.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo retrospectivo.
Se recogieron datos epidemioldgicos, demograficos, clinicos y radio-
l6gicos, durante 6 meses, de una cohorte de pacientes con diagnésti-
co de EPID de la poblacién de Portugalete y Santurce, en seguimiento
en neumologia ambulatoria de Repélega, dependiente del Hospital
Universitario Cruces.

Resultados: De los 3.250 pacientes evaluados, se estudié una cohorte
de 64 pacientes, 62% sexo masculino, con una edad media de 64 afios.
Historia de tabaquismo 55%, exposicién laboral 33%. Patologia mas
prevalente: EPID secundaria a EAS, asbestosis, NO, EPID-tabaco y sar-
coidosis. El patrén radiolégico predominante: NIU en un 42’18%, NINE
10'93%, otros 46'89%. De todos ellos, el 6'25% se derivé directamente
a consulta hospitalaria de intersticio, el 12% se deriv6 al servicio de
Medicina Interna-EAS tras consenso en comité multidisciplinar, y el
2% a consulta de enfermedades laborales. El 80% permaneci6 en se-
guimiento en neumologia ambulatoria. Estudio histolégico de 2 pa-
cientes (EBUS). Comorbilidad: el 42% RGE, un 62% sin tratamiento
médico o medidas fisicas, el 33% HTP (15% grave).
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DIAGNOSTICOS
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Conclusiones: Las EPID asociadas a enfermedades autoinmunes sis-
témicas suponen la afectacion intersticial mas prevalente. Los pacien-
tes con EPID asocian comorbilidad importante, principalmente RGE e
HTP, cuyo tratamiento puede mejorar calidad de vida. La patologia
EPID diagnosticada y en seguimiento a nivel ambulatorio es frecuen-
te y en su mayoria permanece en control en estas consultas, por lo
que se hace necesaria la formacién especifica en esta area y un alto
nivel de sospecha para optimizar el abordaje de estos pacientes.

RESPUESTA AL TRATAMIENTO CON ANT IFIBROTICOS EN UNA
POBLACION DE PACIENTES CON FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

C. Sabater Abad', M. Ramén Capilla’, V. Jaimes Diaz',
E. Fernandez Fabrellas’, J. Estruch Garcia? y G. Juan Samper’

IServicio de Neumologia, Consorcio Hospital General Universitario de
Valencia, Valencia, Espafia. ?Facultad de Medicina, Universidad de
Valencia, Valencia, Espafia.

Introduccion: La FPI es una enfermedad crénica, progresiva y fatal,
que se caracteriza por pérdida irreversible de la funciéon pulmonar.
Desde 2014 disponemos de tratamiento antifibrético que ha demos-
trado eficacia terapéutica con unos efectos adversos aceptables. El
objetivo es presentar y describir nuestra serie de 89 pacientes diag-
nosticados de FPI entre 2012 y octubre 2017. Describir la evolucién de
los pacientes que no han recibido tratamiento antifibrético por diver-
sas causas y los que si lo han recibido y compararlos.

Material y métodos: Analisis prospectivo de pacientes con FPI diag-
nosticados desde 2012 hasta ahora. Se recogieron datos demograficos
y clinicos incluyendo: TACAR de térax, PFR completas cada 6 meses,
marcadores del tejido conectivo y precipitinas a Ag de aves y hongos.
Se analizaron las caracteristicas demogréficas y clinicas de las dos
poblaciones de pacientes con FPI, tratados y no tratados. También se
analizaron y compararon la evolucién de los valores de la exploracién
funcional y del TAC de térax. Se analizaron las curvas de supervivencia
de las dos poblaciones, entendiendo el mismo significado el falleci-
miento y el trasplante. Se recogieron los efectos adversos relacionados
con la medicacién y se compararon con los sujetos no tratados.
Resultados: Se han incluido 89 pacientes con FPI, 61 tratados y 28 no
tratados. Las caracteristicas demograficas se describen en la tabla, sin
observar diferencias entre las dos poblaciones al inicio del analisis. El
porcentaje de pacientes que habian perdido mas de un 10% de la CVF
al afio fue mayor en el grupo de “no tratados” que en los tratados
(18,75% vs 15,62%), aunque no alcanzé la significacion estadistica.
Igual sucedia en el nimero de pacientes que habian perdido mas de
un 10% de la DLCO (14,26% vs 12,5%). En relacién con la supervivencia
si que obtuvimos una mayor supervivencia entre los tratados que en
los no tratados (p < 0,05). El efecto adverso mas significativo fue el
aumento de transaminasas hepaticas y la diarrea, relacionada funda-
mentalmente con nintedanib, aunque siempre de forma leve.

Caracteristica Tratados (61) No tratados (28)
Edad 71,9 £9.3 773 £8,7
Sexo hombre -- n (%) 51 (83,6) 19 (67,8)
Exfumador - n (%) 43 (72,9) 15 (55,6)
FVC 83,0172 76,8 + 17,3
FEV1/FVC 84 +83 83,8163
DLCO 39,7+16,3 49,6 +17,2
6MWT 422 +112,3 4243 + 36,6
- - -
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Conclusiones: 1. En nuestra poblacién, los pacientes con FPI tratados
con antifibréticos tuvieron una mayor supervivencia que los no trata-
dos (p < 0,05). El deterioro de la funcién pulmonar mostré una ten-
dencia a ser menor en los pacientes tratados con antifibréticos, aun-
que no alcanz6 significacién estadistica. 2. Son necesarios estudios
multicéntricos para valorar de forma mas adecuada el tratamiento
antifibrético en nuestro entorno.

RESULTADOS DE UNA EVALUAC]GN PSICOLOGICA EN PACIENTES
CON FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

D. Rudilla Garcia', C. Valenzuela Valenzuela?, M.]. Beceiro Predrefio?,
T. Alonso Pérez?, ]. Ancochea Bermiidez? y A. Oliver Germes?

!Air Liquide Healthcare, Hospital Universitario La Princesa, Madrid,
Espaiia. ?Hospital Universitario La Princesa, Madrid, Espafia. *Facultad
de Psicologia, Universidad de Valencia, Valencia, Espafia.

Introduccion: Apenas hay estudios sobre el perfil psicolégico de pa-
cientes con FPI. El objetivo de este trabajo es conocer dicho perfil, en
cuanto a ansiedad, depresion, desmoralizacién, espiritualidad, dignidad,
apoyo social y calidad de vida, la interrelacién en estos constructos, y sus
necesidades de cara a programar intervencién una psicolégica.
Material y métodos: Se emplearon 8 cuestionarios validados: HADS
(ansiedad y depresion), EBD (Desmoralizacién), CED-PAL (dignidad),
GES (espiritualidad), EBR (Escala Breve de Afrontamiento Resiliente),
DUKE (apoyo social), calidad de vida y NECPAL 3,0. 56 pacientes (M =
64,66 afios; DT = 9,68) del Hospital Universitario La Princesa acepta-
ron participar y tras firmar el consentimiento informado, el psicélogo
administraba los cuestionarios.

Resultados: El 55,4% eran varones, el 80,4% casados/pareja, con un
nivel de estudios de bachillerato o menos (75%). El 100% de los pacien-
tes conocia el diagnostico, y el 73,2% el prondstico. Un 52% de los
pacientes presentaban un Karnosfky de 80-90, y un 50%, 2-3 puntos
en la evaluacién con NECPAL 3,0. El 62% fueron diagnosticados hacia
mas de 1 afio. El 72,3% estaba en tratamiento con antifibréticos. En
cuanto al esquema de supervivencia, los pacientes presentaban el
procesamiento del diagndstico como una pérdida (38%) y una expre-
si6bn emocional de ansiedad (64,3%); las estrategias de afrontamiento
mas empleadas eran el desamparo (30,4%) y espiritu de lucha (21,4%).
La principal preocupacién fue la pérdida de autonomia (41,1%). En
cuanto a la evaluacion objetiva se hallaron puntuaciones indicativas
de malestar en ansiedad (M = 10,71;DT = 4,38), desmoralizacién (M =
10,07;DT = 5,38); espiritualidad transpersonal (M = 5,57; DT = 1,73),
amenaza de la preservacion de la dignidad (M = 49,89; DT = 8,41). La
calidad de vida (M = 4,09; DT = 1,54) fue considerada como “normal”.
Se encontraron correlaciones entre ansiedad, desmoralizacién, cali-
dad de vida, espiritualidad y dignidad.

Conclusiones: El perfil psicolégico encaja con el de los pacientes que
se encuentran en cuidados paliativos precoces, donde la ansiedad es
elevada y la desmoralizacién, en su forma de desesperanza, domina la
vida del paciente. La percepcion de la pérdida de la dignidad implica
que el deterioro de la enfermedad genera un sufrimiento existencial
que debe abordarse desde esta etapa. Este perfil nos sefiala la impor-
tancia de la intervencién psicolégica en aspectos como la desmoraliza-
cién y la resiliencia de cara al afrontamiento futuro inmediato del pa-
ciente y su familia, que deben hacer frente a continuadas pérdidas.

SARCOIDOSIS PULMONAR: ESTUDIO RETROSPECTIVO A 10 ANOS

A.G. Santana Torres, ].M. Moure Abelenda, L. Perdomo Pérez,
N.J. Diaz Alfaro, N.S. Diaz Soriano, L. Gonzalez Hernandez
y C. Garcia de Llanos

Hospital Universitario Dr. Negrin, Las Palmas de Gran Canaria, Espaiia.

Introduccion: Enfermedad infrecuente multisistémica, granulomato-
sa, de etiologia incierta, con clinica y curso evolutivo variable. El pul-
mon es el érgano mas afectado (90%). Si bien el diagndstico es anato-
mopatolégico, puede plantearse en base a hallazgos
clinicos-radiolégicos.

Material y métodos: Estudio retrospectivo entre 2007-2017 en el
Hospital Universitario Dr. Negrin. Los datos se obtuvieron del registro
de pacientes del servicio de anatomia patolégica con diagnostico de
sarcoidosis pulmonar, siendo excluidos el resto de las enfermedades
granulomatosas. Se revisaron las historias cinicas recogiendo los datos
demograficos, clinicos y diagnésticos. Andlisis estadistico descriptivo
mediante el programa SPSS21. Se utilizaron el porcentaje y la media
como medida segin el tipo de variable (cualitativo/cuantitativo).
Resultados: De los 14 pacientes 13 (93%) eran mujeres. La edad media
fue de 62 afios. El 14% (n = 2) tenia antecedentes de enfermedad auto-
inmune (sindrome de CREST) y un 21% (n = 3) afectacién ocular (glau-
coma y/o cataratas). El 72% (n = 10) eran no fumadores, mientras que
dentro del 28% (n = 4) restante, el 75% (n = 3) eran exfumadores y el
25% (n =1) fumador. En cuanto a las manifestaciones clinicas destaca
la afectacion respiratoria, con un 64% (n = 9), siendo la disnea el sin-
toma principal. El 14% (n = 2) present6 manifestaciones cutaneas y un
21% (n = 3) asintomaticos. Afectacion extrapulmonar (cardiaca, cuta-
nea, hepética o ganglionar) en un 43% (n = 6). En las pruebas comple-
mentarias se obtuvo lavado bronco-alveolar con determinacién del
cociente CD4/CD8 en un 43% (n = 6), siendo en todos superior a 3. La
enzima convertidora de angiotensina fue superior a 55 U/L en un 86%
(n=12). En todos los pacientes se realizé TC térax objetivindose ade-
nopatias hiliares/mediastinicas bilaterales en el 86% (n = 12) siendo la
afectacién parenquimatosa mas frecuente los nédulos/nodulillos en
un 57% (n = 8); otros patrones menos frecuentes fueron fibrosis (21%;
n = 3) y vidrio deslustrado (14%; n = 2). Predominio en 16bulos supe-
riores (43%; n = 6). El estadio radiolégico II fue el mas frecuente con
un 64% (n =9). Falleci6 el 7% (n = 1) de los pacientes, sin relacién con
la enfermedad.

Conclusiones: Predominio en mujeres, sin relacién con el tabaco. El
sintoma guia es la disnea. Analiticamente destacan cifras elevadas de
enzima convertidora de angiotensina y cociente CD4/CD8 mayor de 3.
El patrén radiolégico mas frecuente fueron nédulos/nodulillos en 16-
bulos superiores junto a adenopatias hiliares/mediastinicas bilatera-
les (estadio II).

SERIE DE CASOS DE PROTEINOSIS ALVEOLAR EN UN HOSPITAL DE
TERCER NIVEL EN LOS ULTIMOS 5 ANOS

D. Molina Cabrerizo, E.M. Ramos Urbina, ].M. Diaz Lopez,
Pl Garcia Flores, A. Herrera Chilla, A. Fulgencio Delgado
y A.D. Romero Ortiz

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada, Espaiia.

Introduccion: La proteinosis alveolar (PA) es una enfermedad rara
caracterizada por acumulo de material lipoproteinaceo del surfactan-
te en los espacios alveolares y bronquiolos terminales, lo que produce
alteraciones en el intercambio gaseoso. La forma primaria esta asocia-
da a la presencia de anticuerpos que producen alteraciones en el GM-
CSF, afectando a la funcién de los macréfagos. El objetivo de nuestro
trabajo es hacer un analisis descriptivo de los casos de PA en nuestro
medio y repasar las dltimas novedades.

Material y métodos: Se han analizado retrospectivamente cinco ca-
sos de PA diagnosticados en los cinco altimos afios en nuestro hospi-
tal. A partir de esto se ha realizado un estudio descriptivo poniendo
en relacién los distintos items.

Resultados: De los 5 casos 4 fueros mujeres y 1 un hombre, con edad
media de 50 afios. 4 son PA primaria. 2 casos presentaban diagnostico
de asma y 2 habian presentando una infeccién respiratoria previa. 4
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(las primarias) eran fumadores, 3 habian tenido contacto con pajaros
y 1 con polvos orgdnicos. En el diagndstico hay un tiempo mediana de
7 meses y en el ingreso a 3 se les catalogé como neumonia, 1 como
una crisis asmatica y 1 como bronquitis. En las PPCC los 5 casos pre-
sentan la misma imagen en la Rx de térax (patrén alveolar difuso) y
en el TAC (“crazy paving”). Analiticamente no encontramos patrén
comiin ya sea en PCR, LDH o en hemograma. Gasométricamente 2
presentaban insuficiencia respiratoria parcial, 2 hipoxemia y uno sin
afectacion. En las pruebas funcionales 2 tienen una tendencia a un
proceso restrictivo, que solo se confirmé en 1; los 5 cursas con dismi-
nucion de la difusion. Para confirmar el diagnostico se realizaron BAL
en 4 con un resultado positivo en 3 casos y 1 negativo, realizando
biopsia en 4 confirmandose en todos por material PAS +. Las AC se
hallaron en 2 casos, siendo positivos en ambos. En el tratamiento 3 de
los 4 casos de PAP fueron tratados con Leukyne y de ellos posterior-
mente 1 con LBA; 1 casos sin tratar y el caso de PA secundaria, etiol6-
gicamente. El tiempo hasta el tratamiento varié en funcién de la cli-
nica con una mediana de 6-12 meses. Presentamos un caso de
curacién y otro caso de muerte (sin relaciéon con la PA).

Datos epidemiolégicos

Paciente Sexo Edad IMC Tipo Dx inicial Pdjaros Fumador
Caso1l  Mujer 50 29,7  Primaria Neumonia  No Si
Caso2  Mujer 51 28,1  Primaria Asma Si Si
Caso3 Hombre 45 27,8  Primaria Neumonia  Si Si
Caso4  Mujer 53 41,7  Primaria Bronquitis  Si Si
Caso5 Mujer 51 21,2 Secundaria Neumonia  No No
Pruebas funcionales

Paciente FVC FEV1 Tiffenau DLCO p02
Caso 1 2740 (93%) 2340 (93%) 83% 62% 75
Caso 2 2230(79%) 1950(81%) 88% 46% 49
Caso 3 3610 (94%) 2790 (88%) 77% 54,8% 61,5
Caso 4 1770 (85%) 1460 (80%) 82% 82% 49
Caso 5 2530 (87%) 2150 (87%) 85.2% 45,1% 82,6

Tratamiento
[ I8
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BAL
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Figura 1. Tratamiento.

Conclusiones: El uso de BAL con resto de pruebas compatibles puede
reducir la necesidad de biopsia. La mayoria eran mujeres con exposi-
cién a tabaco y a pajaros en la PAP. Asi como un patrén comdn en las
imagenes y una disminucién de la DLCO. Los hallazgos de los ACy el
Leukyne han cambiado el curso y el futuro de la PA.

SINDROME ANTISINTETASA. ESTUDIO RETROSPECTIVO
EN LA POBLACION DE GRAN CANARIA

I. Véliz Flores', G. Pérez Mendoza?, 1. Alarcén Torres?,
M. Fabregas Brouard’, I. Raa Figueroa? y G. Julia Serda?

"Hospital Insular de Gran Canaria, Las Palmas de Gran Canaria, Espafia.
2Hospital Dr. Negrin, Las Palmas de Gran Canaria, Espafia.

Introduccién: El sindrome antisintetasa (SAS) es una conectivopatia
caracterizada por la presencia de miopatia, artritis y enfermedad pul-
monar intersticial difusa (EPID), siendo indispensable para su diag-
nostico la presencia de marcadores de autoinmunidad especificos. Su
mejor conocimiento nos puede ser Gtil en la compleja filiacién de las
EPID y su manejo.

Material y métodos: Estudio retrospectivo descriptivo en la pobla-
cién de Gran Canaria (GC). Se revisaron las historias clinicas de todos
los pacientes con diagnéstico de SAS y el registro de los marcadores
especificos de autoinmunidad para esta enfermedad en los dos hos-
pitales universitarios de GC. Se recogieron variables antropométricas,
clinicas, de laboratorio, radiolégicas, histolégicas y la exploracién fun-
cional respiratoria, asi como el tratamiento realizado a cada paciente
y la evolucién.

Resultados: La muestra estuvo constituida por 13 mujeres y 1 varén
con una edad media de 55 afios (S = 10,5).La forma de presentaciéon
incompleta (sin la triada caracteristica) al diagndstico fue predomi-
nante (100%), solo 3 pacientes presentaron artritis y 5 miopatia. La
EPID, en 11 pacientes, fue la manifestacion mas frecuente, 6 desde el
inicio de la enfermedad y los restantes de forma evolutiva. Los sinto-
mas, signos y hallazgos radiol6gicos se recogen en las tablas adjuntas.
En la espirometria inicial encontramos un patrén sugestivo de restric-
cioén en 7 de los pacientes, mientras que la media de DLCO fue de
54,4% inicialmente. En el recuento celular en el BAL destaca una lin-
focitosis del 26,7%. El marcador de autoinmunidad mas frecuente-
mente encontrado fue el anticuerpo anti-Jo 1, coincidiendo con la
mayoria de series publicadas seguido del anticuerpo antiPL 12. Todos
los pacientes recibieron tratamiento inmunosupresor, 3 de ellos s6lo
con prednisona, 2 con tacrolimus, 1 con rituximab y los 8 restantes

Sintomas y signos

Sintomas y signos Pacientes %
Tos 7 50%
Disnea 11 78,6%
Crepitantes 1 78,6%
Sintomas y signos Pacientes %
Tos 7 50%
Disnea 11 78,6%
Crepitantes 1 78,6%
Debilidad muscular 5 35,7%
Manos de mecanico 5 35,7%
Artritis/artralgia 3 21,4%
Debilidad muscular 5 35,7%
Manos de mecanico 5 35,7%
Artritis/artralgia 3 21,4%
Hallazgos radioldgicos
Radiografia N®de % TACAR Ne de %
de térax pacientes pacientes
Normal 3 27,3% Vidrio deslustrado 8 72,7%
Patrén 10 90,9%  Septos engrosados 5 45,4%
intersticial
Micronédulos 3 27,3%
Bronquiectasias 3 27,3%
Condensacion 4 36,7%
Panal 2 18,1%




128 51 Congreso Nacional de la SEPAR

con esquemas combinados. La respuesta ha sido buena en todos los
pacientes, estabilizando y evitando la progresion de la enfermedad.
Conclusiones: La forma incompleta constituye la presentacion mas
frecuente y predomina en mujeres. La EPID estaba presente al debut
en el 42,8% de los pacientes y de forma evolutiva englob6 al 78,6% de
los enfermos. La presencia de vidrio deslustrado y engrosamiento de
septos fueron los hallazgos radiolégicos mas frecuentes. En nuestra
serie, el anticuerpo anti-Jo 1 es el marcador de autoinmunidad mas
frecuente. La respuesta al tratamiento fue buena, alcanzandose la es-
tabilidad de la enfermedad en todos los pacientes.

TENDENCIAS EN LAS HOSPITALIZACIONES DE LOS PACIENTES CON
FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA (FPI) EN LOS ULTIMOS ANOS

F. Pedraza Serrano', J.R. Teran Tinedo', G. Sanchez Mufioz',
L. Ramirez Garcia', R. Jiménez Garcia?, A. Lépez de Andrés?,
V. Hernandez Barreda?, L. Puente Maestu' y J. de Miguel Diez!

IServicio de Neumologia, Hospital General Universitario Gregorio
Marafién, Madrid, Espafia. ?Departamento de Medicina Preventiva y
Salud Ptiblica, Facultad de Ciencias de la Salud, Universidad Rey Juan
Carlos, Alcorcon, Madrid, Espafia.

Introduccién: La FPI es una enfermedad poco frecuente, con un pro-
néstico desfavorable. A pesar de ello, existen pocos datos sobre la
epidemiologia de esta enfermedad en Espafia. El objetivo de este es-
tudio fue valorar las tendencias en hospitalizaciones de pacientes con
FPI en Espafia entre 2002 y 2014.

Material y métodos: Se trata de un estudio retrospectivo y observa-
cional utilizando el CMBD (Conjunto Minimo de Datos) que desarrolla
el Ministerio de Sanidad de Espafia. Se compararon casos de FPI con
controles emparejados por edad, sexo, provincia de residencia y afio
de ingreso, durante los afios 2002, 2006, 2010 y 2014. Se recogieron
también datos sobre la estancia media y mortalidad intrahospitalaria.
Resultados: Se identificaron 10.285 hospitalizaciones con un diagnés-
tico de FPI y un nimero similar de controles. La proporcién de hom-
bres fue significativamente mayor que la de mujeres (57,23% vs
42,77%, p < 0,05) y la edad media fue de 73,68 afios (DE 11). El nime-
ro de pacientes ingresados con FPI aumenté progresivamente a lo
largo del tiempo: 1.276 en el afio 2002 (12,41% del total), 1.687 en
2006 (16,40%), 2.406 en 2010 (23,39%) y 4.916 en el afio 2014 (47,50%).
La mediana de estancia media fue de 8 dias en los pacientes con FPI
frente a 6 dias en los que no padecian FPI (p < 0,01). La mortalidad
intrahospitalaria fue de 13,02% en el grupo de pacientes con FPI fren-
te a 7,76% en el grupo control (p < 0,01). Después de ajustar por posi-
bles confusores, usando regresion logistica condicional, se observo
que los pacientes con FPI tenian un 97% mas de probabilidades (OR
1,97%; 1C95% 1,77-2,19) de morir durante el ingreso que los controles
emparejados sin FPI. Por otra parte, no se apreciaron cambios signifi-
cativos en la mortalidad de los pacientes con FPI a lo largo del tiempo
(OR 0,99; 1C95% 0,97-1,01).

Conclusiones: Este estudio muestra un aumento de la incidencia de
hospitalizaciones con el diagnéstico de FPI a lo largo del tiempo. Tan-
to la estancia media como la mortalidad intrahospitalaria son mas
elevadas en los pacientes con FPI que en los controles sin esta enfer-
medad. No se ha observado un aumento de la mortalidad a lo largo
del tiempo en los sujetos con FPI.

TRATAMIENTO DE LA FPI CON NINTEDANIB EN LA VIDA REAL EN
LA COMUNIDAD DE MADRID. REGISTRO REFIPIMAD

M.A. Nieto Barbero!, L. Gémez Carrera?, M.]. Rodriguez Nieto?,
A. Casanova Espinosa®, R. Laporta Hernandez?, C. Valenzuela®,
B. L6pez Muiiiz’, M.T. Rio Ramirez?, T. Bilbao-Goyoaga Arenas®
y Grupo Refipimad Neumomadrid*®

"Hospital Clinico San Carlos, Madrid, Espaiia. ?Hospital Universitario La
Paz, Madrid, Espafia. *Fundacion Jiménez Diaz, Madrid, Esparia.
“Hospital Universitario del Henares, Coslada, Madrid, Espafia. *Hospital
Universitario Puerta de Hierro, Majadahonda, Madrid, Espafia.
SHospital Universitario La Princesa, Madrid, Espafia. “Hospital
Universitario Infanta Leonor, Vallecas, Madrid, Espaiia. Hospital
Universitario de Getafe, Getafe, Madrid, Espafia. °Hospital Universitario
de Méstoles, Mostoles, Madrid, Espafia. ’Neumomadrid, Madrid,
Espafia.

Introduccién: El registro REFIPIMAD se ha creado con el objetivo de
conocer las caracteristicas epidemiolégicas y clinicas de los pacientes
con fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) de los hospitales de la comuni-
dad de Madrid. El objetivo de este estudio es describir las caracteris-
ticas clinicas, de seguridad y tolerabilidad, de los pacientes incluidos
en el registro REFIPIMAD, tratados con nintedanib, en la “vida real”.
Material y métodos: El REFIPIMAD es un registro observacional, pros-
pectivo, retrospectivo y multicéntrico. Se muestran los casos de pa-
cientes con FPI tratados con nintedanib, recogidos desde la creacion
del registro, septiembre de 2017 hasta noviembre de 2017. Se descri-
ben las variables sociodemograficas, de comorbilidad, patrén radio-
l6gico y de funcién respiratoria en el momento del diagnéstico, asi
como los efectos secundarios y causas de retirada del tratamiento.
Resultados: Se describen 31 pacientes. Edad media 72 afios (rango
80-52), 5 (16%) mujeres, 14 (45%) eran fumadores o exfumadores con
un IPA medio de 38 paq/afio. Comorbilidad: IAM previo en 2 pacien-
tes, 4 diabetes mellitus, 2 ulcus péptico y 1 arteriopatia periférica, 1
HTA y un paciente con carcinoma pulmén. El patrén radiolégico fue
de NIU en 20 (64%) y posible NIU en 11 (36%), 6 (19%) tenian enfisema
asociado. En 9 pacientes se realizé biopsia pulmonar quirtrgica. Las
pruebas de funcién pulmonar al inicio del tratamiento fueron: FVC
media 77% valor teérico (rango 122-55%), DLCO media 60,39% del va-
lor teérico (rango 35-85%). Prueba de la marcha 6min: SpO2 inicial 95
+ 1,37, Sa02 final 87 + 4,79 y distancia media recorrida 489 + 76,9
metros. El tiempo de tratamiento fue de 13 + 11,49 meses (rango
38,93-0,43 meses). Presentaron algtn efecto secundario 18 (58%) pa-
cientes, 9 (45%) diarrea, 6 (19%) pérdida de peso, 3 (12%) otras altera-
ciones gastrointestinales, 4 (16%) alteraciones hepaticas, 3 (9%) hipo-
rexia y uno (4%) astenia. Se retir6 el tratamiento definitivamente en 5
pacientes (16%) que cambiaron a pirfenidona y 4 pacientes con pirfe-
nidona pasaron a nintedanib.

Conclusiones: Los datos preliminares del tratamiento con nintedanib
en vida real muestran un buen perfil de seguridad y datos consisten-
tes con los publicados en los ensayos clinicos.

TUMORES EXTRATORACICOS Y SARCOIDOSIS. ;RELACION CASUAL
O REAL?

A. Casal Mourifio, T. Pereiro Brea, A. Golpe Gémez,

T. Lourido Cebreiro, ].M. Alvarez Dobafio, R. Abelleira Paris,
V. Riveiro Blanco, C. Pou Alvarez, . Suirez Antelo

y L. Valdés Cuadrado

C.H.U. de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela, La Coruiia,
Esparia.

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sis-
témica de etiologia desconocida que suele afectar a pacientes jovenes.
Su patogénesis se relaciona con la exposicion a determinados factores
ambientales en personas con predisposicién genética. Varios estudios
parecen mostrar que pacientes con sarcoidosis tienen mayor riesgo
de desarrollar cancer, si bien, las publicaciones a la inversa (que el
tumor preceda a la sarcoidosis) son escasas.

Material y métodos: Durante 5 afios realizamos un estudio prospec-
tivo de pacientes con un tumor extratoracico remitidos a la Unidad de
Broncoscopias para estudio de adenopatias mediastinicas de nueva
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aparicién en la tomografia computarizada de térax. Se valoraron
2.420 pacientes, de los cuales 437 lo hicieron por el motivo expuesto.
Finalmente se incluyeron 404 a los que se les realiz6 una ecobroncos-
copia lineal guiada por ecografia. Las estaciones mas frecuentemente
puncionadas fueron la subcarinal y paratraqueal baja (7 y 4R; 100% y
64,3%, respectivamente).

Resultados: Se diagnosticaron de sarcoidosis por criterios clinico-
radiolégicos y confirmacién histolégica 14 pacientes (7 hombres y 7
mujeres; 54,2 + 13,69 afios). Los tumores mas frecuentes fueron los
gastrointestinales (3/14; 21,4%) y predominé el diagnéstico en estadio
precoz [estadio I-1I (75%)]. El 58,1% de los casos presentaban estadio
Il radiolégico para sarcoidosis. La mayoria estaban asintomaticos
(57,1%) o tenian artralgias (28,6%). El intervalo medio entre ambos
diagnoésticos fue 2,4 + 2,3 afios. El 50% de los pacientes presenté me-
diastinica aumentada en la tomografia por emisiéon de positrones
(SUVmax 16,2 + 12,9). Los seguimientos medios de los pacientes fue-
ron 57,8 + 24,1 desde el diagnéstico del tumor (con solamente una
recaida y ningin fallecimiento) y de 28,1 + 15,8 meses desde el diag-
noéstico de sarcoidosis. Se descarté en todos los casos granulomas
secundarios a tuberculosis y reaccién sarcoidea.

Conclusiones: La aparicion de adenopatias mediastinicas en pacien-
tes con tumores extratoracicos no debe asumirse como recurrencia de
los tumores, sino que deben considerarse otras causas como sarcoi-
dosis. El diagnéstico histolégico es de eleccién. Aunque se desconocen
los mecanismos patogénicos que los relacionan, es posible que el pro-
pio tumor, o la terapia antitumoral, favorezcan el desarrollo de sarcoi-
dosis en individuos con predisposicién genética. Se necesitan mas
estudios para aclarar esta asociacién, asi como su valor clinico y pro-
ndstico.
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