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154. TENDENCIAS DE LA MORTALIDAD POR FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA EN CHILE

L. Mendoza, P. Matus, N. Valdés y G. Cavada

Hospital Clinico Universidad de Chile. Escuela de Salud Piiblica.
Facultad de Medicina. Universidad de Chile. Departamento de Salud
Ptiblica y Epidemiologia. Universidad de Los Andes.

Introduccién: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una de las en-
fermedades respiratorias crénicas del adulto de mayor impacto y le-
talidad en Chile. El objetivo del trabajo fue determinar las tendencias
temporales y regionales en Chile de las muertes por FPI para poste-
riormente investigar si hay factores ambientales asociados su morta-
lidad.

Material y métodos: Estudio descriptivo de tipo ecoldgico, a partir de
la base de datos secundaria del Ministerio de Salud de Chile se obtuvo
informacién de los fallecidos con diagndstico compatible con FPI de >
45 afos entre 2002 y 2015, ademas de la poblacién estimada de la
misma edad y periodo a partir de la informacion del Instituto Nacio-
nal de Estadistica y se calcularon las tasas de mortalidad por FPI tem-
porales y regionales. Para el andlisis estadistico se utilizé el modelo
de Prais que corrige la autocorrelacién presente en un andlisis de ten-
dencias.

Resultados: El porcentaje de hombres fue de 57% y la edad promedio
de 77 afios. Se observé un incremento progresivo de la tasa nacional
en Chile de la mortalidad por FPI, la cual va de 18,5 fallecidos por
100.000 hab. en el afio 2002 hasta 24,6 por 100.000 hab en el afio
2015 con pendiente de ascenso por afio de 0,27 por 100.000 hab. (p =
0,013). Se obtuvieron las tasas medias de mortalidad (2002-2015) por
cada region de Chile, observandose claras diferencias entre éstas,
siendo la tasa de la region XI de Aisén en el sur del pais la mas baja
(14,1 por 100.000 hab) y la regién ubicada mas al norte del pais, la XV
region de Arica y Parinacota, la que present6 la tasa mas alta (32,5 por
100.000 hab). La diferencia de las tasas medias regionales resulto ser
de significancia estadistica (p = 0,04) tomando como referencia la tasa
de la regién metropolitana (20,2 por 100.000 hab.). Se estimé la ten-
dencia temporal de las tasas regionales, observandose que en algunas
regiones hay tendencia clara al ascenso, mientras otras presentan
tendencia a disminuir o permanecer estables.

Conclusiones: Las tendencias observadas en las tasas de mortalidad
por FPI hacia el ascenso en el pais y con diferencias regionales apoyan
la posibilidad de haya factores ambientales influyendo en su evolu-
cién. Se espera proseguir con otro estudio de disefio ecolégico para
buscar asociacién entre la mortalidad por FPI y diversos factores am-
bientales en Chile, como la contaminacién ambiental o factores labo-
rales.
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155. IDENTIFICACION DE LA METALOPROTEASA DE MATRIZ 28
COMO BIOMARCADOR DIAGNOSTICO PARA FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA

M. Maldonado', I. Buendia-Roldan', V. Vicens-Zygmunt?,
M. Molina-Molina?, M. Selman' y A. Pardo?

!Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas.
2Unidad de Enfermedades Pulmonares Intersticiales. Hospital
Universitario de Bellvitge. *Facultad de Ciencias. Universidad Nacional
Autonoma de México.

Introduccién: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enferme-
dad crénica, progresiva y letal caracterizada por una aberrante activa-
cién de las células epiteliales alveolares que producen factores fibro-
santes y metaloproteasas de matriz (MMP) que inducen la expansion
y activacion de la poblacién de fibroblastos y la destrucciéon del parén-
quima pulmonar. El diagndstico de FPI se basa en la identificacién del
patrén de neumonia intersticial usual en tomografia y/o histologia.
Sin embargo, un patrén similar se puede observar en otras enferme-
dades fibrosantes del pulmén como la neumonitis por hipersensibili-
dad (NH) crénica y aquella asociada a enfermedades autoinmunes.
Los objetivos de este trabajo fueron evaluar la expresién de MMP28
en suero y pulmén de pacientes con FPI, su localizacién en tejido y en
células e investigar su posible funcién.

Material y métodos: La concentracién en suero se midi6 por ELISA en
dos cohortes de pacientes: la de derivacién incluyé 82 pacientes con
FPI y 69 pacientes con fibrosis pulmonar distinta a FPI (no-FPI). La
cohorte de validacion estuvo conformada por 42 pacientes con FPI y
41 pacientes no-FPI. Ambas cohortes incluyeron un grupo de sujetos
sanos. La localizacién pulmonar de MMP28 se analizé por inmunohis-
toquimica e inmunofluorescencia, asi como por western blot en tejido
y extractos celulares. Asimismo, se realizaron ensayos in vitro silen-
ciando y sobreexpresando la proteina para evaluar efectos funciona-
les.

Resultados: La concentracion sérica de MMP28 fue significativamen-
te mas alta en FPI contra pacientes no-FPI (principalmente NH créni-
cay fibrosis asociada a padecimientos colageno-vasculares; ANOVA p
<0,0001). Con un punto de corte de 4,5 ng/mL, la razén de momios
(OR) de la cohorte de derivacién fue de 5,38 (IC95% 2,55-11,46), con
sensibilidad y especificidad de 70,7% y 69%, respectivamente. En la
cohorte de validacién, la razén de momios fue de 4,57 (IC95% 1,76-
12,04), con sensibilidad y especificidad de 69,6% y 66,7%, respectiva-
mente. Los ensayos de inmunolocalizacién mostraron que MMP28 se
encuentra en el nicleo de las células epiteliales alveolares de FPI, lo
cual se corroboré con células epiteliales in vitro donde se demostré
que incrementa la proliferacién y migracién celular.

Conclusiones: Nuestros hallazgos indican que la MMP28 se encuen-
tra incrementada en la FPI, enfermedad donde podria ser un biomar-
cador que ayude a mejorar su certeza diagndstica.

Agradecimiento a PAPIIT #IN218516.

156. ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL EN PACIENTES CON
ARTRITIS REUMATOIDE: CORRELACION ENTRE COMPROMISO
ARTICULAR Y PULMONAR EN UN ESTUDIO DE CORTE
TRANSVERSAL

F. Paulin, J.F. Mercado, M.E. Fernandez, F.M. Caro, M.L. Alberti
y L.A. Fassola

Interstitial Lung Disease Clinic. Maria Ferrer Hospital. Buenos Aires.
Argentina. University of Pittsburgh Medical Center. PA. EE. UU.

Introduccion: La prevalencia de enfermedad pulmonar intersticial
(EPI) en pacientes con artritis reumatoidea (AR) varia entre el 10y el
42%. Al tratarse de dos manifestaciones de la misma enfermedad, el
compromiso articular y pulmonar deberian evolucionar en paralelo.

Nuestro objetivo fue estudiar la correlacién entre variables relaciona-
das al compromiso pulmonar y aquellas relacionadas al compromiso
articular en pacientes con AR y EPI.

Material y métodos: Estudio observacional, de corte transversal. Se
incluyeron pacientes con artritis reumatoidea (criterios ACR 2010) y
enfermedad pulmonar intersticial, que concurrieron al consultorio
especializado en EPI de nuestro centro, en el periodo de enero 2015 a
febrero 2017. Se describieron las variables categéricas segtn frecuen-
ciay las continuas con mediana y rango intercuartil, o media y desvio
estandar. Se realiz6 analisis de correlacién entre variables que relacio-
nadas al compromiso articular (articulaciones tumefactas, dolorosas,
escala visual andloga de actividad de la enfermedad, velocidad de
eritrosedimentacion y DAS28) y variables que evaltian el compromiso
pulmonar (CVF%, DLCO%, disnea mMRC, score de Goh de reticulacién,
vidrio esmerilado y total) mediante tests de Spearman o Pearson.
Resultados: Se incluyeron 46 pacientes, 30,4% hombres, media (DE)
de edad 59,9 (11,8). Treinta y uno (67,4%) eran tabaquistas actuales o
ex tabaquistas. En 10 casos (21,7%) se hall6 un patrén de TCAR tipico
de neumonia intersticial usual (NIU) y en 18 (39,1%) un patrén incon-
sistente con NIU. La media (DE) de CVF% fue de 71 (17,48). Doce casos
(26%) presentaban remisién o actividad articular leve evaluada con
DAS28. La prevalencia de anti-CCP positivo fue 37/40 (92,5%), mien-
tras que de FR fue 36/37 (97,3%). Veintiocho (60,8%) de los pacientes
habian recibido metotrexate previamente. Hallamos buena correla-
cion entre VES y el vidrio esmerilado en la TACAR medido por el sco-
re de Goh (r 0,39; p 0,03). No hallamos correlacién entre las demas
variables articulares y respiratorias estudiadas. Se calcul6 un poder de
0,72 en el caso de la correlacion con scores en TCAR (N = 39),y de 0,8
para la correlacién con examen funcional respiratorio (N = 46), para
un “r” esperado de 0,4.

Conclusiones: En este estudio no hallamos correlacion entre varia-
bles que reflejan el compromiso articular y aquellas que expresan el
compromiso pulmonar. Si hallamos buena correlacién entre VES y la
presencia de vidrio esmerilado en la TACAR. Es posible que la AR se
actlie en ambos sitios a través de diferentes mecanismos.

157. MICROLITIASIS ALVEOLAR PULMONAR

B. Hernandez y M. Arreola

Clinica de Enfermedades Respiratorias y Rehabilitacion Pulmonar.

Introduccion: La microlitiasis alveolar pulmonar (MAP) es una rara
enfermedad de causa desconocida, caracterizada por la presencia de
cuerpos calcificados (microlitos) dentro de los espacios alveolares. Es
autosémica recesiva, mas frecuente en la tercera y quinta décadas de
la vida, sin predileccién de género. Se cree que es una alteracién ais-
lada en el metabolismo del calcio. El diagndstico cominmente ocurre
en forma incidental, ya que los sintomas son relativamente ausentes;
algunos pacientes refieren disnea y tos productiva presentados en la
etapa avanzada. La hemoptisis y el dolor toracico son esporadicos. En
la tomografia de alta resolucion se muestran las calcificaciones con un
predominio hacia los 16bulos inferiores y regiones posteriores, con
una elevada concentraciéon en el parénquima subpleural, los bron-
quios y vasos; La calcificacién muestra estructuras macroscépicas con
acentuacion a lo largo de los margenes pleurales y vainas broncovas-
culares. Actualmente, no se conoce terapia médica efectiva; la progre-
sién de la enfermedad es lenta después del diagndstico. Todos los
pacientes tienen desenlaces fatales secundarios a falla cardiaca o res-
piratoria.

Material y métodos: Caso clinico: hombre, 81 afios, agricultor retira-
do, con hipertension, sin tabaquismo aunque con exposicién a humo
de lefia en su infancia. Acude por presentar disnea de una semana de
evolucién, ademads de tos en accesos y escasa produccion de esputo
hialino; A la exploracion fisica con normosaturacién al aire ambiente
y estertores teleinspiratorios infraescapulares bilaterales, radiografia
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con paquipleuritis focal e imagenes radiopacas nodulares, tomografia
de alta resolucién con presencia de microcalcificaciones bronquiales
y alveolares ademas de placas pleurales calcificadas. Espirometria
sugestiva de restriccion pulmonar.

Resultados: Presentamos un raro caso de MAP en un adulto mayor,
en donde se aprecian calcificaciones ademas de alveolares, bronquia-
les y pleurales.

Conclusiones: La microlitiasis alveolar pulmonar es una enfermedad
muy rara y de causa desconocida, caracterizada por la presencia de
cuerpos calcificados dentro de los espacios alveolares. Actualmente,
no se conoce terapia médica efectiva. Todos los pacientes tienen de-
senlace fatal secundario a falla cardiaca o respiratoria.

158. LA IMPORTANCIA DEL LAVADO BRONQUIOLOALVEOLAR
EN LA ENFERMEDAD INTERSTICIAL. REPORTE DE UN CASO

M. Arreola, B. Herndndez, O. Gaxiola, I. Buendia y M. Mejia

Clinica de Enfermedades Respiratorias y Rehabilitacién Pulmonar.

Introduccion: En determinadas enfermedades pulmonares intersti-
ciales difusas, el estudio del lavado bronquioloalveolar (LBA) define
patrones tipicos de cada enfermedad y tiene valor tanto de apoyo al
diagnéstico, como valor prondstico. Los parametros del LBA, junto a
los datos clinico-radiolégicos, ayudan a discriminar entre las distintas
enfermedades intersticiales del pulmén. Por lo tanto, debe conside-
rarse una técnica de utilidad en el manejo clinico, sobre todo cuando
la biopsia pulmonar no resulta diagndstica o no es posible realizarla.
La sospecha de infeccién pulmonar en el paciente inmunodeprimido,
incluyendo pacientes con infeccion por el virus de la inmunodeficien-
cia humana (VIH), con trasplante de 6rgano sélido, o enfermedades
reumatolégicas; quiza sean la indicacién mejor establecida para el
LBA. El rendimiento diagnéstico es elevado en la neumonia por P. ji-
roveci (96%).

Material y métodos: Se presenta un caso clinico de femenino de 38
afios, ama de casa, deportista de alto rendimiento. Sin comorbilidades
y sin neumotoéxicos. Una cesarea hace 10 afios. Acude por presentar
picos febriles intermitentes desde hace 3 meses, tos en accesos, no
productiva y disnea mMRC 2. Exploracion fisica sin detectar sindro-
mes pleuropulmonares, con desaturacién al aire ambiente en 85%,
polipneica. Radiografia de térax con patrén reticular bilateral de pre-
dominio broncocéntrico basal; tomografia de alta resolucién con pa-
tron lineal reticular y areas de vidrio deslustrado en parches de pre-
dominio en ambos l6bulos inferiores, laboratorios con linfopenia.
Elisa para VIH negativo (USA). Se realizar broncoscopia para LBA con

resultado celular predominante linfocitario. Tincién de plata metena-
mina positiva para P. jirovecii. Se solicita nuevamente Elisa y Western
Blot siendo ambos positivos.

Resultados: Se inici6 tratamiento con trimetroprim/sulfametoxazol
con evolucidn satisfactoria, con mejoria de sintomas al cuarto dia.
Conclusiones: Ante la presencia de enfermedad intersticial es de
suma importancia la realizacion de broncoscopia con lavado bron-
quiolo alveolar, el cual nos orienta al diagnéstico y etiologia de dichas
enfermedades.

159. A PROPOSITO DE UN CASO DE SARCOIDOSIS AGUDA

P. Gil, M. Fernandez y L. Jaramillo

Pontificia Universidad Javeriana. Hospital Universitario San Ignacio.

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa con
amplia variedad de manifestaciones. Se presenta un caso de sarcoido-
sis aguda en un paciente con caracteristicas clinicas que configuraron
un sindrome de Lofgren.

Material y métodos: Estudio descriptivo, reporte de casos.
Resultados: Paciente masculino de 26 afios sin antecedentes de im-
portancia quien ingresé por cuadro de 2 meses de artralgias infla-
matorias en rodillas, codos y mufiecas asociado a 2 semanas de picos
febriles cuantificados en 38,5 °C y pérdida de 3 kilos de peso. Se
document6 signos de sinovitis en las articulaciones metacarpofalan-
gicas, codos, tobillos y pies de manera bilateral en asocio a lesiones
compatibles con eritema nodoso en miembros inferiores. Se toméd
radiografia que mostré adenopatias parahiliares que fueron confir-
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madas mediante tomografia con localizaciones paratraqueales, pe-
ribronquiales y subcarinales de hasta 42 x 27 mm de didmetro. Se
iniciaron estudios para descartar tuberculosis siendo negativos, ade-
mas en busca de otras infecciones o autoinmunidad se realizaron
ANAS, factor reumatoide, complemento, anticuerpos para hepatitis
Cy VIH con resultados normales. Dado lo anterior fue llevado a me-
diastinoscopia y biopsia de las adenopatias evidenciando abundan-
tes granulomas no caseificantes con tendencia a confluir y acimulos
de pigmento antracético. Ante los hallazgos de artritis, eritema no-
doso y adenopatias mediastinales se consideré cuadro de sindrome
de Lofgren. Se dio manejo con con antiinflamatorio no esteroideo y
esteroide oral con resolucion rapida de la artritis y del eritema no-
doso.

Conclusiones: El sindrome de Lofgren es una forma aguda y benigna
de sarcoidosis en la que se evidencian adenopatias mediastinales, eri-
tema nodoso y artritis. Su curso es benigno con alta tasa de respuesta
al manejo con antiinflamatorios.

160. EVALUACION DE LAS BARRERAS EN EL DIAGNOSTICO Y EL
TRATAMIENTO DE LAS ENFERMEDADES INTERSTICIALES EN
COLOMBIA

J.L. Galindo, O.M. Garcia-Morales, D. Rey, C.A. Celis y A. Caiias

Pontificia Universidad Javeriana. Hospital Universitario San Ignacio.

Introduccién: Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) son un grupo de entidades que requieren para su diagnéstico
de una valoracion clinica especializada y de pruebas diagnésticas no
siempre disponibles en nuestro medio. El presente estudio buscé
conocer la experiencia de los médicos neumdlogos con respecto a
las barreras para el diagnéstico y tratamiento de las EPID en Colom-
bia.

Material y métodos: Estudio cualitativo cuya aproximacién metodo-
légica fue la fenomenologia. El objetivo del estudio fue conocer y
comprender un fenémeno a partir de la experiencia y perspectivas de
los participantes en el mismo. Se incluyeron 12 neumélogos proce-
dentes de cuatro ciudades de Colombia (Bogot4, Cali, Bucaramanga,
Pereira) que consintieron su participacién de forma verbal. Los parti-
cipantes fueron divididos en tres grupos focales en los que se explo-
raron por medio de entrevistas semiestructuradas tres aspectos: ba-
rreras para el diagnéstico, barreras para el tratamiento y visién de los
pacientes sobre las mismas. Muestreo: conveniencia. Reflexibilidad:
conocimiento personal y clinico, revision de la literatura. Unidad de
analisis: Las transcripciones textuales de las entrevistas fueron im-
portadas para su almacenamiento y manejo de los datos al programa
NVivo®. El proceso de condujo de la siguiente forma: lectura y re-
lectura, memos iniciales, generacion de categorias, conexion entre
categorias.
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Resultados: Las categorias definidas para explicar el fenémeno “ba-
rreras en diagnostico y tratamiento de las EPID” se describen a conti-
nuacién y se exploran en la red de cédigos (fig.): Falta de educacién y
conocimiento de la enfermedad. Falta de integralidad en la atencién.
Aseguramiento.

Conclusiones: Un mayor conocimiento de las EPID por los médicos
de atencién primaria podria minimizar los diagndsticos inadecuados
y los tiempos de referencia. Asi mismo, se debe mejorar el entrena-
miento de neumodlogos, radiélogos y patélogos con respecto a estas
enfermedades. Desde el punto de vista administrativo, optimizar la
disponibilidad de pruebas diagnésticas de calidad y hacer mas equi-
tativa e integral a la atencion en el sistema de seguridad social podria
contribuir a la eliminacién de las barreras.

161. EL ANALISIS TRANSCRIPTOMICO DEL EPITELIO
RESPIRATORIO NASAL EN LA FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA
REVELA UNA FIRMA DE EXPRESION GENICA RELACIONADA CON
LA RESPUESTA DE DEFENSA A INFECCIONES VIRALES Y
BACTERIANAS

Y.I. Balderas-Martinez'?, I. Buendia-Roldan’, M. Sala3, A. Pardo?,
J.I. Sznajder®, G.R.S. Budinger?, A.V. Misharin® y M. Selman'

'Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas.
2CONACYT-Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael
Cosio Villegas. *Feinberg School of Medicine. Northwestern University.
“Facultad de Ciencias. Universidad Nacional Auténoma de México.

Introduccion: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es la mas agre-
siva de las enfermedades pulmonares intersticiales y se caracteriza
por la destruccion progresiva del parénquima pulmonar que con-
lleva a una falla respiratoria irreversible y la muerte. El perfil trans-
criptémico de tejido completo ha mostrado que en la patogénesis
de la FPI participan multiples vias descontroladas como la remo-
delacién de la matriz extracelular y las vias de sefializaciéon del
desarrollo embrionario, aproximandonos al conocimiento de la
enfermedad y a una posible herramienta de diagnéstico. Sin em-
bargo, este método esta limitado por los riesgos asociados a la
biopsia pulmonar. Por ello hipotetizamos que un perfil transcrip-
témico del epitelio nasal facilmente accesible, podria revelar una
firma de expresion génica relacionada con FPI y servir como susti-
tuto del tejido pulmonar.

Material y métodos: El estudio se realizé en el epitelio nasal de 10
pacientes con FPl 'y 23 controles sanos apareados por edad. Se obtuvo
el transcriptoma usando la tecnologia 3'mRNA-Seq, y se analiz6 me-
diante 4 métodos bioinformaticos con R Bioconductor. Se selecciona-
ron 224 genes diferencialmente expresados con FDR < 0,05 en pacien-
tes con FPI vs controles.

Resultados: El andlisis de enriquecimiento revelé que en FPI estan
sobre-expresadas las vias relacionadas con los mecanismos de defen-
sa a infecciones virales y bacterianas. La plataforma ToppGene mostrd
que la funcién molecular mas incrementada esta conformada por re-
ceptores de reconocimiento de patrones que identifican moléculas
asociadas con patégenos microbianos. Las vias de sefializaciéon mas
sobre-expresadas incluyeron la respuesta inmune innata, la sefializa-
cion por interferén alfa, beta y gama, actividades de los receptores de
tipo toll, etc. Usando la herramienta Enrichr, encontramos que 20 de
los genes incrementados estaban compartidos en experimentos de
expresion sobre perturbaciones de microbios en la base de datos Gene
Expression Omnibus.

Conclusiones: Estos hallazgos demuestran que en la FPI, la firma de
expresion génica en el epitelio nasal es diferente a la del pulmén y
estd caracterizada por una fuerte respuesta a infecciones virales y
bacterianas sugiriendo que los pacientes estan afrontando constantes
infecciones preclinicas y clinicas que pueden influenciar la progresion
de la enfermedad.
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162. UTILIDAD DEL RECUENTO CELULAR INFLAMATORIO DEL
ESPUTO INDUCIDO EN LA PRACTICA CLINICA REAL DE PACIENTES
CON ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA EN UN
SERVICIO DE NEUMONOLOGIA DE REFERENCIA

L. Uribe Echevarria, S. Vergara, M. Piedra, N. Trossero, C. Benchimol,
J. Domeniconi, y J. Garcia Gonzélez

Servicio de Neumonologia. Sanatorio Allende. Nueva Cérdoba.

Introduccion: La enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID) im-
plica un problema clinico en su diagnéstico y en la toma de decisiones
terapéuticas. La clinica, antecedentes y patrones topograficos permi-
ten diagndstico de sospecha. El lavado broncoalveolar y biopsia trans-
bronquial aproximan al diagnéstico y en casos especiales la biopsia
quirtrgica lo confirman. Sin embargo, en edad avanzada, severidad
clinica o negativa del paciente no es factible realizar estos métodos
invasivos y resultaria interesante considerar el recuento de células
inflamatorias (RCI) del esputo inducido (EI) en el manejo de EPID. Por
lo tanto el objetivo de nuestro trabajo fue determinar la utilidad del
RCI del El en la practica clinica real de pacientes con EPID.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de 62 pacientes referidos
a nuestro centro con diagnéstico clinico radiol6gico de EPID para
toma muestra de El y determinar su RCI. Observadores independien-
tes al médico que realiz6 el analisis del El establecieron si la informa-
cién proporcionada por el RCI del EI fue Gtil en la toma de decisiones
diagnésticas, terapéuticas en el manejo de la EPID. Se consideré que
el El era Gtil cuando la informacién provista por la RCI podia utilizar-
se para contribuir un diagnéstico y/o cuando conducia directamente
a una decision sobre la terapéutica.

Resultados: Se excluyeron 22 pacientes, 13 por ser derivados de otras
Instituciones sin datos clinicos suficientes; 7 por perder seguimiento
de los pacientes y en 2 casos material no representativo con la induc-
cién de esputo. Se analizaron 40 pacientes, 24 mujeres 59 (32-84)
afios y 16 varones 69 (45-83) afios. Las razones por la cual los médicos
solicitaron EI y no lavado broncoalveolar fueron: riesgo clinico 16
(40%), Negativa del paciente 15 (38%), evaluar evolucion en diagnos-
tico previo 9 (23%). El RCI del EI contribuyé al diagnéstico en el 76%
de los casos y en el 82% permiti6 guiar el tratamiento y/o cambio de
conducta. Las EPID mas frecuentes fueron: asociadas a enfermedad
del colageno 9 (23%); ocupacional-ambiental-exposicion 6 (15%); to-
xicidad droga 2 (5%); fibrosis pulmonar idiopatica 13 (33%); sin sos-
pecha diagnéstica 3 (8%); hemorragia alveolar 2 (5%); neumonia eosi-
nofilica 2 (5%); otras 3 (8%).

Conclusiones: El RCI del El resulta de gran utilidad como el BAL en la
orientacion diagnéstica y toma de decisiones de EPID por lo que per-
mite recomendar su utilizacién en la clinica como complemento de
los métodos diagnésticos invasivos cuando estos no son factibles de
realizar.

163. ANALISIS COMPARATIVO DE SOBREVIDA ENTRE PACIENTES
CON FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA Y NEUMONITIS POR
HIPERSENSIBILIDAD CRONICA: ESTUDIO DE COHORTES
RETROSPECTIVAS

M.L. Alberti, M. Fernandez, L. Fassola, F. Caro y F. Paulin

Consultorio Multidisciplinario de Enfermedades Pulmonares
Intersticiales Difusas (Consultorio EPID). Hospital Maria Ferrer.

Introduccién: La neumonitis por hipersensibilidad crénica (NHC) es
una enfermedad de mal prondstico y escasa respuesta al tratamiento,
resultando en ocasiones indistinguible de la fibrosis pulmonar idio-
patica (FPI). Nuestro objetivo fue comparar la sobrevida y evolucion
funcional entre ambas entidades.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo. Se compa-
6 la sobrevida a 2 afios y el tiempo a una caida de la CVF% mayor al

10% entre pacientes con NHC y FPI mediante el método de Kaplan
Meier (KM). Se ajusté por confundidores en un modelo de Cox multi-
variado. Se informaron los HR con 1C95%.

Resultados: Se incluyeron 146 pacientes, 54 con NHCy 92 con FPI. Los
pacientes con NHC, en comparacién con aquellos con diagndstico de
FPI, eran con mayor frecuencia de sexo femenino (62,96% vs 23,91%;
p <0,001) y menos frecuentemente tabaquistas (37,04% vs 81,32%; p
< 0,001). Al momento del diagnéstico no se observaron diferencias
entre los pacientes con NHC y FPI en cuanto a edad, el tiempo de
disnea y el grado de disnea mMRC. Ambos grupos presentaban valo-
res similares en el examen funcional respiratorio y el test de la cami-
nata de 6 minutos al debut. El estimador de KM para sobrevida a 2
afios fue 0,71 (1C95% 0,6-0,8) para el grupo NHC y 0,83 (IC95% 0,66-
0,92) para FPI (p = 0,027). Sin embargo, esta diferencia desapareci6 al
ajustar por confundidores, presentando el diagnéstico de NHC un HR
ajustado de 0,53 (1C95% 0,25-1,15) (p = 0,111). No encontramos dife-
rencias entre grupos en cuanto a la evolucién funcional. El estimador
de KM para una caida de la CVF% > 10 fue de 0,64 para el grupo NHC
(IC95% 0,43-0,79) y 0,78 para FPI (1C95% 0,6-0,88) (p = 0,22). Este re-
sultado no cambi6 al realizar el analisis multivariado.
Conclusiones: Nuestro estudio muestra que la FPI y la NHC son en-
fermedades intersticiales fibréticas con una sobrevida y evolucién
funcional similar. Es posible que el enfoque terapéutico de esta Gltima
deba replantearse a la luz de estos hallazgos.

164. NEUMONIA EOSINOFILICA AGUDA. A PROPOSITO DE UN CASO
F. Clavijo, J. Fernandez, E. Santiago y P. Ojeda

Universidad Libre. Seccional Barranquilla.

Introduccion: Los sindromes eosinofilicos pulmonares (SEP) com-
prenden un grupo heterogéneo de enfermedades que tienen en co-
mn la infiltracién eosinofilica en el lavado broncoalveolar y la in-
filtracion tisular en el analisis histopatolégico. Uno de ellos es la
neumonia eosinofilica aguda (NEA) la cual es una enfermedad febril
de causa desconocida, no asociada a otras manifestaciones sistémi-
cas y que puede presentarse como un sindrome de distrés respira-
torio agudo (SDRA), con buena respuesta a los corticoides y sin re-
caidas. Se expone un caso, correspondiente a un paciente de género
femenino de 42 afios de edad quien consulté por cuadro clinico
agudo de tos, disnea y eosinofilia periférica, con estudios de image-
nes toracicas compatibles con consolidacién alveolar en ambos seg-
mentos basales posteriores de los I6bulos inferiores y segmento
basal medial izquierdo con leve derrame pleural bilateral. Se descar-
taron parasitosis, infeccién por micobacterias, infecciones por hon-
gos, virus respiratorios, patologias oncolégicas y reumatolégicas. La
biopsia de pulmén mostré engrosamiento de los tabiques interal-
veolares con proliferacién celular de linfocitos e histiocitos con hi-
perplasia alveolar, neumocitos atipicos y ocupacién difusa de la luz
con abundantes eosinéfilos. El curso clinico y los hallazgos histopa-
tolégicos hacen el diagndstico de neumonia eosinofilica aguda
(NEA).

Material y métodos: Reporte de caso clinico.

Resultados: Tacar: zonas de franca consolidacién asociado a patrén
de vidrio esmerilado que comprometen ambos segmentos basales
posteriores de los I6bulos inferiores y segmento basal medial izquier-
do con leve derrame pleural bilateral Biopsia: pérdida de la arquitec-
tura pulmonar, leve compromiso intersticial caracterizado por engro-
samiento septal secundario a proliferacién de linfocitos e histiocitos,
a nivel alveolar se observa hiperplasia y atipia de neumocitos, ocupa-
cién difusa de la luz por exudado fibrinoso con abundantes eosinofi-
los ademas areas de neumonia de organizacién caracterizada por
presencia de poélipos fibroblasticos con eosinéfilos confirmados por la
coloracién de tricrémico.
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Conclusiones: El curso clinico, los hallazgos histopatoldgicos y la res-
puesta exitosa a esteroides, hacen el diagndéstico de (NEA).

165. DISTRES EMOCIONAL Y CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES
CON ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

0.M. Rodriguez-Barreto, M. Selman e I. Buendia-Roldan

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas.

Introduccion: Las enfermedades intersticiales (EI) tienen un impacto
directo en la estabilidad emocional y calidad de vida de quien los pa-
dece, al ser enfermedades crénico degenerativas. Existen pocas refe-
rencias en torno a los problemas psicol6gicos que las EI generan, den-
tro de la poblacién mexicana este topico no se ha evaluado. Objetivo:
evaluar si existe una correlacion entre la calidad de vida y distrés
emocional en pacientes con EI.

Material y métodos: Realizamos un estudio observacional, transver-
sal, en una corte de pacientes del INER con diagndsticos de EI; se di-
vidié la muestra total en 4 grupos respecto a su diagndstico: EI secun-
daria a enfermedad reumatolégica (EI sec AR), neumonitis por
hipersensibilidad (NH), fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) y anorma-
lidades pulmonares intersticiales (API). Aplicamos una serie de ins-
trumentos ATAQ-IPF para evaluar la calidad de vida, HADS para el
distrés emocional y EVA para medir la percepcion individual sobre su
salud.

Resultados: Estudiamos un total de 119 pacientes, 33 con EI sec AR,
52 con NH, 25 con FPl y 9 con AP], la edad promedio fue de 60 * 11,
con un predominio femenino 76%, en todos los grupos existe una co-
rrelaciéon positiva entre peor calidad de vida y distrés emocional
mientras que tiene una correlacion negativa entre peor calidad de
vida y la percepcion que tienen sobre su salud.

Conclusiones: Con este estudio confirmamos que la EI causan un im-
pacto directo en la evaluacién objetiva de la calidad de vida (empeo-
randola) que se relaciona con el distrés emocional y la percepcién
sobre su salud.

166. DECLINACION DE LA FUNCION PULMONAR EN PACIENTES
CON FPI EN EL PRIMER ANO DE SEGUIMIENTO EN LA ERA
PRETRATAMIENTO ANTIFIBROTICO

M. Gonzalez-Garcia, L. Vargas-Ramirez, C. Pérez, ]. Mugnier,
U. Panqueva y M. Duran

Fundacion Neumolégica Colombiana. Fundacién Cardioinfantil.

Introduccion: En la fibrosis pulmonar idiopética (FPI) la declinacién
en la funcién pulmonar es factor de mal pronéstico. El objetivo fue
describir en pacientes con FPI sin tratamiento antifibrético, los cam-
bios de la capacidad vital (CVF) y la difusién (DLCO) en el primer afio

de seguimiento. Declinaciones > 5-10% en CVF y > 15% en DLCO se
consideran clinicamente significativas.

Material y métodos: Estudio observacional analitico de cohorte (ini-
ca en pacientes con diagnéstico definitivo de FPI por criterios ATS/
ERS/JRS/ALAT. Descripcién del cambio de la CVF y la DLCO en el pri-
mer afio de seguimiento (CVF o DLCO al inicio - CVF o DLCO al final),
usando en % del valor predicho. Diferencias entre grupos con y sin
declinacioén significativa. Prueba t para muestras relacionadas para
cambios en la funcién pulmonar y prueba t o Mann-Whitney y x? para
diferencias entre grupos con y sin declinacién.

Resultados: En 46 pacientes incluidos hubo una disminucion signifi-
cativa de la CVF (p = 0,005) y de la DLCO (p = 0,001) (tabla). La dismi-
nucion de la CVF > 5% se present6 en el 47,8% de los pacientes y > 10%
en el 26,1%. La disminucién de la DLCO > 15% se present6 en el 21,7%
(fig. 1A-B). No hubo diferencias significativas por sexo, edad, taba-
quismo, CVF, DLCO o GAP al inicio del seguimiento entre los grupos
con y sin declinacién significativa de la CVE.

Tabla 1. Caracteristica de los pacientes (N=46)

Edad, afos 66,6 + 10,7
Hombres 33 (71,7)
IMC, kg/m? 27,0+ 39
Tabaquismo 35 (76,1)
IPA 8,0 (1,0 — 30,0)
Bx 10 (21,7)
CVF, % predicho 759 £ 17,5
VEF,, % predicho 77,6 +£18,0
VEF,/CVF 81,3+9,6
DLco, % predicho 50,7 £ 13,4
indice GAP

| 24 (52,2)
11-11 22 (47,8)
Cambio en la CVF, L -0,146 +0,317*
Cambio en la CVF, % -4,1 £9,3*
Cambio en la DLgo, ml/mmHg/min -1,36 + 2,54*
Cambio en la DL¢o, % -5,3 + 10,4*

Valores como promedio + DE, mediana (P,s-P75) o N (%). IMC: indice de masa
corporal; CVF, capacidad vital forzada; VEF,: volumen espiratorio forzado en el

primer segundo; DL¢,: difusion de monéxido de carbono. *p<0,01

A. Distribucién segin % de
declinacién de la CVF

B. Distribucién segin % de
declinacién de la DLCO

50,0 50,0
40,0 40,0
30,0 30,0
% 47,8 %
20,0 20,0
10,0 m 10,0 21,7
0,0 0.0
>5% >10% >15% > 10% > 15%
Declinacién de la CVF, % del Declinacién de la DLCO, % del
predicho predicho

Figura 1. Declinacién de la capacidad vital forzada (A) y de la difusion
(B) en el primer afio de seguimiento.

Conclusiones: En estos pacientes con FPI sin tratamiento antifibroti-
co hubo variabilidad en los cambios en la funcién pulmonar en el
primer afio de seguimiento. La declinacién significativa de la CVF (>
5%) se presentd en la mitad de los pacientes, con una declinacién sig-
nificativa de la DLCO menos frecuente. Un alto porcentaje de los pa-
cientes tuvieron estabilidad funcional (52,2%).
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167. EXPERIENCIA DE UN GRUPO DE DISCUSION
MULTIDISCIPLINARIA EN EL DIAGNOSTICO DE FIBROSIS
PULMONAR IDIOPATICA

M. Gonzalez-Garcia, M. Duran, C. Pérez, ]. Mugnier, U. Panqueva
y L. Vargas-Ramirez

Fundacion Neumolégica Colombiana. Fundacién Cardioinfantil.

Introduccion: El diagndstico correcto de la fibrosis pulmonar idiopa-
tica (FPI) tiene implicaciones en el paciente y en los costos de la en-
fermedad. La guia ATS/ERS/JRS/ALAT recomienda grupos de discusién
multidisciplinaria (GDM) para mejorar la precision en el diagnéstico.
No hay estudios en Colombia. El objetivo fue mostrar la experiencia
de un GDM en una institucién de 4° nivel en Bogotd y la concordancia
con el diagnéstico de remision.

Material y métodos: Pacientes con enfermedad pulmonar intersticial
(EPID) evaluados entre 2015 y 2017 por el GDM conformado por neu-
mologos, radidlogo, patélogo y reumatélogo. Criterios diagnésticos
ATS/ERS/JRS/ALAT. Descripcién del cambio en el diagndstico del grupo
con EPID y con FPI. Concordancia entre el diagnéstico inicial y del
GDM en FPI usando el coeficiente de Kappa.

Resultados: Los diagndsticos iniciales y del GDM se muestran en la
figura. De los 102 pacientes evaluados con EPID se cambi6 el diagnds-
tico en 43 (42,2%). Del total, 50 pacientes (49,0%) tuvieron diagndsti-
co de FPI por el GDM. En 65,7% de los pacientes con diagndstico inicial
de FPly en 17,1% con diagnéstico inicial diferente a FPI se confirmé
este diagnostico por el GDM (tabla). En los que se descarté la FPI, el
diagnéstico final mas frecuente fue alveolitis alérgica extrinseca en
fase crénica (30%). El indice kappa entre el diagnéstico inicial y final
de FPI fue 0,43 (0,27-0,60).

Tabla 1. Concordancia entre diagnéstico inicial y el del GDM

Diagnéstico GMD

FPI No FPI Total
Diagnéstico s 44 23 o7
Inicial No FPI 6 29 35
Total 50 52 102

GMD: grupo de discusion multidisciplinaria. Kappa=0,43 (0,27-0,60). Acuerdo=72%
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Figura 1. Diagnésticos iniciales y por el GDM

Conclusiones: La concordancia entre el diagnéstico inicial y el del
GDM fue moderada. El GDM cambid el diagnéstico en un alto porcen-
taje de los de pacientes evaluados con EPID. Se descart6 en un porcen-
taje significativo de pacientes el diagnéstico inicial de FPI y se ratificd
en un grupo menor sin esta sospecha clinica inicial.

168. HALLAZGOS ANORMALES EN LAS PRUEBAS DE FUNCION
PULMONAR SECUNDARIOS A LA EXPOSICION A
METILMETACRILATO

A. Rojas-Soledad, M. Mejia, M. Selman e I. Buendia-Roldan

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio
Villegas.

Introduccién: El metilmetacrilato (MMA) es un liquido incoloro, vo-
latil, inflamable que se utiliza en la industria como ingrediente en
laminas acrilicas, pinturas, pegamentos y en el area médica para im-
plantes, cemento 6seo en ortopedia y protesis en odontologia. Estu-
dios previos han documentado que el (MMA) causa efectos adversos
como irritacion de la piel, ojos, dermatitis alérgica, asma ocupacional
y parestesias en los dedos.

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo, transversal
en el que incluimos 75 sujetos, 7 con exposicién directaa MMA y 68
con exposicién indirecta, realizamos PFR y cuestionario de exposicién
previo consentimiento informado.

Resultados: Estudiamos 75 sujetos, de los cuales 7 estuvieron expues-
tos directamente al MMA con un promedio de edad de 39 + 12 afios
vs 68 no expuestos directamente con edad de 35 * 10 afios, en ambos
grupos con predominio masculino 2:1. Del grupo expuesto a MMA 5
(71%) presentaron patrén obstructivo leve, mientras que el grupo no
expuesto 10 presentaron obstruccion leve, 2 obstruccién moderada, 1
obstruccién grave, 7 patréon sugerente de restriccion (29%). Se realizé
TACAR en aquellos pacientes que presentaron patron sugerente de
restriccion y en todos los casos se observé atrapamiento aéreo en la
fase de espiracion.

Conclusiones: Nuestros resultados muestran que los sujetos expues-
tos de manera directa a MMA presentan mayor frecuencia de altera-
ciones en las pruebas de funcién respiratoria que aquellos expuestos
de manera indirecta.

169. LOS NIVELES DE METALOPROTEASA DE MATRIZ-9
DIFERENCIAN EL SINDROME COMBINADO DE FIBROSIS
PULMONAR IDIOPATICA

E. Navarro, A. Munguia-Reyes, P. Romero-Villasefior,
I. Buendia-Roldan, M. Selman y A. Pardo

Laboratorio de Investigacion Traslacional en Envejecimiento y Fibrosis
Pulmonar. Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael
Cosio Villegas. Ciudad de México. México. Facultad de Ciencias UNAM.
Ciudad de México. México.

Material y métodos: Analizamos los niveles de MMP-9 y TGF-beta en
lavados bronquioalveolares (LBA) y suero de 10 pacientes con CFPE, 7
con FPI y 10 controles pareados por edad, se realizaron pruebas de
funcién respiratoria y ecocardiograma.

Resultados: Hasta el momento nuestros resultados han mostrado un
incremento significativo de MMP-9 en los pacientes con CFPE compa-
rado con FPI (5.180,7 £ 1.741 vs 2.662,5 + 718 pg/mL) ademas, median-
te estudios de zimografia, los LBA de pacientes con CFPE mostraron
una mayor actividad gelatinolitica de pro-MMP9 y MMP-9 en compa-
racién con LBA de FPI. En las pruebas de funcién respiratoria, los gru-
pos de pacientes no muestran diferencias en pruebas de funcién res-
piratoria y ecocardiograma.

Conclusiones: MMP-9 muestra diferencia tanto en LBA como suero
en pacientes con CFPE, sin encontrar diferencias clinicas relevantes
entre los grupos de CFPE y FPIL.
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170. R-SPONDIN 2 SE INCREMENTA EN LA FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA 'Y AFECTA AL COMPORTAMIENTO DE LOS
FIBROBLASTOS PULMONARES

A. Munguia-Reyes', Y.I. Balderas-Martinez?, C. Becerril!, M. Checa’,
B. Ortiz'!, A. Pardo? y C. Selman’

!Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas.
2Facultad de Ciencias. Universidad Nacional Auténoma de México.
3Cdtedra CONACyT-INER.

Introduccién: La fibrosis pulmonar Idiopética (FPI) es una enfer-
medad crénica, progresiva e irreversible de causa desconocida,
caracterizada por la activaciéon aberrante del epitelio bronquioal-
veolar, expansién de la poblacién de miofibroblastos con acumula-
cién excesiva de matriz extracelular y destruccién del parénquima
pulmonar. La familia de R-Spondinas (RSPO) comprende un grupo
de proteinas esenciales para el desarrollo embrionario. De ellas, la
RSPO2 se expresa principalmente en los pulmones y sus mutacio-
nes causan defectos severos en el tracto respiratorio. De manera
interesante, RSPO2 participa en la via canénica de WNT, que es una
ruta critica en la patogénesis de FPI. Asi entonces, el objetivo de
este estudio fue examinar la expresién y el posible papel de RSPO2
en esta enfermedad.

Material y métodos: Mediante PCR en tiempo real se midieron los
niveles de expresiéon de R-Spondin2 y LGR-6 en tejidos de pulmén
total y fibroblastos derivados de pacientes con FPI y controles y
evaluamos su localizacién mediante inmunohistoquimica. Poste-
riormente estimulamos fibroblastos pulmonares normales y deri-
vados de FPI con hR-Spondin2 recombinante y medimos sus efec-
tos en la expresién global de genes, en la regulacién de genes de la
via de WNT, asi como en la proliferacién, apoptosis, produccién de
colagena y metaloproteasa de matriz (MMP)-1. Silenciamos R-
Spondin 2 con RNA de horquilla corta y medimos sus efectos fun-
cionales.

Resultados: RSPO2 y LGR6 estan sobre-regulados en pulmones de
FPI y ambas se localizaron principalmente en fibroblastos y células
epiteliales. La estimulacién de fibroblastos pulmonares con hRSPO2
recombinante result6 en la des-regulacién de numerosos genes,
aunque la respuesta transcripcional fue esencialmente distinta. En
fibroblastos de FPI, la estimulacién con RSPO2 indujo sobre-expre-
siéon o disminucién de varios genes involucrados en la via de WNT,
mientras que tanto en fibroblastos obtenidos de pulmones normales
como de FPI, RSPO2 modificé la expresién de genes implicados en
diferentes rutas de sefializacion, incluyendo ciclo celular y apopto-
sis. La estimulacién de fibroblastos normales y de FPI con RSPO2
redujo de manera significativa la proliferacion celular e indujo
muerte celular. RSPO2 también inhibi6 la produccién de colagena e
incremento la expresiéon de MMP-1. El silenciamiento de RSPO2 in-
dujo los efectos opuestos.

Conclusiones: Los resultados de esta investigacién demuestran por
primera vez que RSPO2 esta sobre-expresada en FPI donde parece
tener un potente papel antifibrético.

171. PAPEL DE HOMER1 EN LA FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA
Y SU INFLUENCIA EN EL COMPORTAMIENTO DE LOS
FIBROBLASTOS PULMONARES

M. Negreros', Y.I. Balderas-Martinez'?3, M. Selman’ y A. Pardo’
"Universidad Nacional Auténoma de México. *Instituto Nacional de
Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas. *Cdatedra CONACyT.

Introduccion: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enferme-
dad compleja de etiologia desconocida caracterizada por un dep6si-

to excesivo de moléculas de matriz que ocasiona pérdida de la arqui-
tectura y funcién pulmonar. En procesos fibrosantes, el fibroblasto
es el tipo celular responsable de la produccion de éstas moléculas de
matriz, principalmente colagenas ademas de se ha reportado previa-
mente una notable resistencia a la apoptosis. La familia Homer, com-
prende a un grupo de proteinas de andamiaje, de las que destaca
Homer1, ampliamente estudiada en tejido nervioso y cuyas funcio-
nes se han extendido a la regulacién de calcio intracelular. Es de
nuestro interés estudiar el papel de Homer1 en fibroblastos ya que
no existen reportes previos y puede aportar informacién a la etiolo-
gia de la FPL

Material y métodos: La localizacién en tejido pulmonar de FPI se ana-
liz6 por inmunohistoquimica. Adicionalmente, los niveles de mRNA y
proteicos de Homer1 en fibroblastos pulmonares tratadas con TGF-b
(10 ng/ml) se analizaron qRT-PCR y Western Blot. Se realiz6 una trans-
feccion inversa de un siRNA contra Homer1en fibroblastos pulmona-
res a los cuales se les analizaron los niveles de apoptosis por ensayo
de FLICA y TUNEL, tasa de crecimiento con ensayo de WST, y calcio
intracelular con ensayo de fura-2 AM, ademas de ensayo de cierre de
herida.

Resultados: Se inmunolocalizé Homer1 en cortes histolégicos de pul-
moén de FPI. Ademas de que se encontré que los niveles de mRNA y
proteina de Homer1 aumentan con el tratamiento de TGF-b en fibro-
blastos pulmonares. El silenciamiento de homer1 caus6 aumento en
la muerte celular, migracion y proliferacion, y disminucién en el calcio
intracelular.

Conclusiones: Nuestros hallazgos demostraron por primera vez el
posible papel de Homer1 en el comportamiento de los fibroblastos
pulmonares en FPJ, afectando la proliferacién y migracién, aumentan-
do su resistencia a la apoptosis y regulando los niveles de calcio intra-
celular.

172. VASCULITIS COMO CAUSA DE ENFERMEDAD PULMONAR
INTERSTICIAL

L. Molina, P. Gil y C. Villaquiran

Pontificia Universidad Javeriana. Hospital Universitario San Ignacio.

Introduccion: El compromiso pulmonar por vasculitis no solo com-
prende la hemorragia alveolar difusa (HAD) sino también bronquioli-
tis, alteraciones pleurales y en una muy baja proporcién dafio pulmo-
nar intersticial con fibrosis. Presentamos un caso de vasculitis en
quien se documenté enfermedad pulmonar intersticial.

Material y métodos: Estudio descriptivo, reporte de caso.
Resultados: Paciente femenina de 46 afios quien ingresé por disnea
progresiva y tos de larga data que se exacerban 4 dias previo al ingre-
S0 en asocio a expectoracion hemoptoica y dolor pleuritico. Al exa-
men fisico con desaturacion, taquicardia y estertores velcro basales.
La radiografia de térax al ingreso mostré hallazgos sugestivos de en-
fermedad intersticial y el dimero D fue positivo. Fue llevada a angio-
TAC que descart6 embolia y evidenci6 panalizacién subpleural en el
margen anterior de los I6bulos superiores y posterior de los inferiores,
ademas opacidades centrilobulillares en vidrio esmerilado de predo-
minio en el 16bulo inferior izquierdo. La fibrobroncoscopia confirmé
la sospecha de HAD con evidencia de coagulo en la lingula siendo
descartado un proceso infeccioso. Dada la sospecha de autoinmuni-
dad se obtuvo reporte de ANAS positivo en 1/1.280 patrén centromé-
rico y P-ANCAS positivo en 1/640. No se documenté compromiso re-
nal. Se consideré cuadro de vasculitis P-ANCAS con HAD y
compromiso pulmonar intersticial asociado por lo que no se conside-
16 llevar a biopsia pulmonar. Se dio manejo con ciclofosfamida pre-
sentando recurrencia de la hemorragia por lo que fue tratada con ri-
tuximab.
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Conclusiones: Si bien el compromiso pulmonar mas frecuente en
la vasculitis P-ANCAS es la HAD existe una presentacién insidiosa
con desarrollo gradual de fibrosis pulmonar producto de la infla-
macion secundaria a hemorragias recurrentes como en nuestro
caso.

173. ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA CON
ANTICUERPOS ESPECIFICOS: ;PODEMOS HABLAR DE FENOTIPO
PREARTRITIS REUMATOIDE?

J. Lapiedra, V. Theodosopulos, F. de Armas, M. Lapitz
y M. Kierszenbaum

Policlinica de Intersticiopatias. Hospital Maciel. Catedra de Neumologia.
Universidad de la Reptiblica.

Introduccion: Las enfermedades intersticiales del pulmén (EPID)
pueden ser la primera y Gnica manifestacion de una enfermedad
autoinmune sistémica (EAS). En esta entidad, denominada pulmén
dominante, el pulmon es el Ginico 6rgano afectado en el contexto de
una EAS oculta, y no se cumplen con los criterios diagndsticos esta-
blecidos para las mismas. El objetivo de este trabajo es describir un
grupo de pacientes asistidos en nuestra policlinica, que debutan al
diagnéstico con compromiso exclusivo pulmonar asociado a anticuer-
pos especificos de Artritis reumatoide sin evidencia de compromiso
articular u otra EAS.

Material y métodos: Se realiz6 un andlisis retrospectivo descriptivo
de las historias clinicas. Se registré: edad, sexo, tabaquismo, sintomas
al diagnéstico, presencia de Factor Reumatoide (FR) por técnica de
nefelometria, Anticuerpos anticitrulinados (antiCCP) por técnica de
ELISA, patrén tomografico, biopsia pulmonar, presencia de compro-
miso articular, y si habian fallecido al momento del registro.
Resultados: Se incluyeron 7 pacientes. El tiempo medio de segui-
miento fue de 3,5 afios. La media de edad al diagndstico fue de 67,8
afios, 6 pacientes eran de sexo femenino (86%), 3 pacientes eran taba-
quistas o ex tabaquistas (43%), 6 pacientes presentaron tos al diagné6s-
tico (86%) y el grado de disnea promedio fue 2 de la escala mMRC. En
la tomografia de térax de alta resolucién (TCAR), 4 pacientes presen-
taron compromiso intersticial, 2 pacientes compromiso mixto (inters-
ticial y via aérea) y 1 paciente compromiso exclusivo de via aérea. De
los pacientes con compromiso intersticial en 3 casos el patron fue de
neumonia intersticial usual (NIU), y 1 paciente tenia un patrén com-
patible con neumonia intersticial no especifica (NINE). El FR fue posi-
tivo en 5 casos y los antiCCP fueron positivos en 5 casos. En la evolu-
cién solo 2 pacientes desarrollaron compromiso articular. 4 pacientes
fallecieron, 3 de los cuales presentaban un patrén tomografico de NIU.
Conclusiones: Nuestra serie muestra una alta predominancia del sexo
femenino, con enfermedad intersticial y anticuerpos especificos de
AR positivos que se presentan con compromiso exclusivo pulmonar,
con mayor incidencia de EPID y patrén de NIU predominante, hallaz-
go que remeda el compromiso pulmonar en la AR. En una media de
seguimiento de 3,5 afios, solo 2 casos desarrollaron compromiso ar-
ticular. Este comportamiento avala la hipdtesis de que la AR se origi-
naria en sitios diferentes al articular, como el pulmén, pudiéndose
denominar "fenotipo pre AR", requiriendo de interacciones ambien-
tales como el tabaquismo, entre otros, para que se desarrolle la enfer-
medad definida.

174. EFEITO DA CONTRACAO ISOMETRICA DE MEMBROS
SUPERIORES NA CONFIGURAGCAO TORACOABDOMINAL DE
PACIENTES COM DOENCA PULMONAR RESTRITIVA CRONICA

A. Sousa, M. Antonio, K. Tamaki, C. Feitoza, M. David, V. Alves,
A. Capeletti, E. Gomes e D. Costa

Uninove.

Introducdo: As Doengas Pulmonares Restritivas Cronicas (DPRC) mais
comuns sdo a Fibrose Pulmonar Idiopética e a Sarcoidose Pulmonar,
as quais possuem carater progressivo, causando alteracdes do padrdo
de movimentos respiratdrios e da configuracao toracoabdominal, re-
sultando em insuficiéncia respiratéria, perda no desempenho de ati-
vidades fisicas, dentre outros, tais como exercicios de vida diaria, que
comumente requisitam contra¢des musculares isométricas, realiza-
das especialmente com os membras superiores.

Material e métodos: Realizou-se um estudo transversal, randomiza-
do, com 17 individuos, de ambos os sexos, com 8 pacientes como
DPRC, Grupo Composto ou Experimental (GE) e 9 individuos como
Grupo Saudaveis, Composto ou Controle (CG). Todos were foram en-
tdo submetidos a espirometria Uma Meio do espirdmetro EasyOne-
PC® da NDD e avaliadas contribui¢des percentuais de dois comparti-
mentos toracicos diferentes (superior e inferior) e abdominal, ndo
volume de Corrente, visto Pela POE Meio de hum plethysmograph OEP
Sistema® (BTS Italia), em diferentes angulos de abducdo do ombro (0°;
30°; 60°; e 90°), quando também sdo avaliadas para Capacidade Vital
(CV) de cada um. Foi realizado ou teste de estudante para professores
independentes.

Resultados: Ou o presente trabalho revelou que, como CV para dimi-
nuir os ndo-GE, em todas as angulagdes, sendo que a 0° (GC 3,54 +
0,93 e GE2,98 +1,30) a 30°(GC 3,11 + 0,82 e GE 2,88 + 1,28) a 60° (GC
3,09 + 0,67 e GE 2,61 + 0,99) a 90° (GC 3,05 0,69 e GE 2,42 + 0,70),
como era esperado dos pacientes com DPRC, uma vez que as amplitu-
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des dos movimentos toracicos ndo foram significativamente diferen-
ciadas entre os grupos, mas mais como abdominais sim, em todos os
angulos estudados, em favor da GE, sendo: a) 0° (GC 44,7 + 17,3 e GE
51,3 +13,6); a 30°(GC 47,4 + 19,7 e GE 55,9 + 10,1); a 60° (GC 57,9 +
14,1 e GE61,1 £11,3); ea90° (GC 58,9+ 12,7 e GE 62,2 + 11,4).
Conclusdes: ESSES resultados possibilitam concluir que contragdes
isométricas, independentemente da angula¢do de abducdo dois Mem-
bros superiores, os pacientes levam OS COM DPRC para requisitarem
Mais OS Movimentos abdominais para uma Respirac¢do, que ndividuos
saldaveis, Possivel tentativa NUMA para compensar ventilatério aper-
to demanda devido peito, prépria da doenca. Estes resultados refor-
cam as necessidades preventivas e de reativacdo em pacientes com
DPRC.

175. PATRONES RADIOLOGICOS Y COMPROMISO FUNCIONAL DE
LA ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DE MECANISMO
AUTOINMUNE EN ARGENTINA. RESULTADOS DEL REGISTRO
MULTICENTRICO EPIMAR

F. Campins, E. Gandara, A. Gaser, F. Vivero, J. Sebastiani, P. Malfante,
D. Lancellotti, J. Enghelmayer y Grupo EPIMAR

Hospital Privado de Comunidad. Hospital de Clinicas José de San
Martin. Diagnéstico Médico.

Introduccion: Las enfermedades intersticiales de mecanismo autoin-
mune (EPID-AI) representan un grupo heterogéneo de enfermedades
pulmonares intersticiales (EPID). No hay datos locales que describan
el compromiso de la funcién respiratoria y el patrén de afeccién to-
mografica de estos pacientes. El objetivo de este estudio es describir
dichas caracteristicas en pacientes con EPID-AI evaluados en centros
especializados en EPID de Argentina.

Material y métodos: Estudio ambispectivo de corte multicéntrica
realizado en 38 centros con atencién especializada en EPID de Argen-
tina entre enero de 2015 y enero de 2018. Se incluyeron pacientes con
diagndstico de EPID-AI de acuerdo con la evaluacién del equipo mul-
tidisciplinario de cada centro investigador. Los pacientes fueron cla-
sificados en 3 subgrupos: EPID asociada a enfermedad de tejido co-
nectivo (EPID-ETC), EPID asociada a ANCA (EPID-ANCA) y enfermedad
intersticial con hallazgos autoinmunes (IPAF). Todas las imagenes
fueron revisadas por un radi6logo experto en enfermedades intersti-
ciales de forma ciega.

Resultados: Se incluyeron 241 pacientes en el periodo de estudio,
174 (72%) fueron mujeres. La edad media fue 61 (DE 12) afios. Se
constatd exposicion a tabaco actual o previo en 49% de los casos.
Doscientos cuatro (84%) pacientes fueron clasificados como EPID-
ETC (artritis reumatoide 36,9%; esclerosis sistémica 25,1%, derma-
topolimiositis 11,5%), 30 pacientes como IPAF (12,3%) y 7 como
EPID-ANCA (2,8%). La media de capacidad vital forzada basal (CVF)
fue de 2,351t (DS 0,77) - 69% (17,5) y de DLCO 56% (20,1) al momen-
to del diagnoéstico. El patrén tomografico mas frecuente fue NSIP
51,8%, seguido por UIP 20,5% y patrén combinado NSIP/OP 10,6%. En
el 20% de la cohorte el diagnéstico de la EPID-AI fue realizada a
partir de la evaluacién multidisciplinaria de una enfermedad inters-
ticial idiopatica.

Conclusiones: En nuestro conocimiento EPIMAR es la primera cohor-
te que describe las caracteristicas funcionales y tomograficas de pa-
cientes con EPID-AI en nuestro medio. En nuestra cohorte observamos
predominio femenino con una edad media de 61 afios. Las entidades
mas frecuentes fueron la artritis reumatoide y la esclerosis sistémica
al igual que en otras publicaciones. El compromiso funcional respira-
torio fue leve-moderado en la mayoria de los pacientes, predominan-
do el compromiso de tipo inflamatorio (NSIP - combinacién NSIP/OP)
en la tomografia de térax. Consideramos a EPIMAR un importante
primer paso para el desarrollo de futuras investigaciones que permi-
tan mejorar el conocimiento de estas enfermedades.

176. FIBROSE PULMONAR IDIOPATICA: O QUE FAZER A PARTIR
DO DIAGNOSTICO? DIFICULDADE DE ACESSO AO TRATAMENTO
MEDICAMENTOSO NO BRASIL

T.C.S. Nery
Instituto Médico Salette.

Introducao: A fibrose pulmonar idiopatica é uma pneumopatia in-
tersticial fibrosante croonica, progressiva e de etiologia desconhecida.
E uma das doencas intersticiais pulmonares mais frequentes, com
prevaléncia estimada de 13 a 20 casos/100.000. Relato de 3 casos de
fibrose pulmonar idiopatica (FPI), com diagndstico obtido a partir de
critérios clinicos, exames radiolégicos (tomografia e rx de térax), além
de demais exames. A partir do diagnéstico realizado descrevemos as
dificuldades de acesso ao tratamento farmacolégico com drogas anti-
fibrosantes (perfenidona e nintendanibe) devido a aspectos burocra-
ricos, juridicos, econdmicos e de politica ptblica no Estado de Sao
Paulo/Brasil. Sdo apresentadas propostas.

Material e métodos: Estudo descritivo exploratério, onde sio anali-
sados 3 casos clinicos e descrito os procedimentos que foram adota-
dos para viabilizar acesso ao tratamento medicamentoso.
Resultados: Apés procedimetnos variados para acesso aos medica-
mentos, relata porque somente 1 paciente conseguiu acesso pleno ao
tratamento medicamentoso indicado.

Conclusdes: A partir das experiecnias, sdo descritas propostas visan-
do melhor acesso aos medicamentos no Brasil.

177. BIOPSIA DE GLANDULAS SALIVALES MENORES Y EXAMEN
DE 0JO SECO PARA DETECTAR EL SINDROME DE SJOGREN EN
PACIENTES CON NEUMONIA INTERSTICIAL CON HALLAZGOS
AUTOINMUNES

S.J. Auteri', C. Garbarino?, M.G. Blanco?, M.L. Alberti?, F. Paulin?,
M.E. Ferndndez*, G. Carballo®, M. Raya®, G. Guman® y F.M. Caro*

'Unidad de Emergencia. Hospital Maria Ferrer. Buenos Aires. *Unidad de
Clinica Médica. Cosme Argerich Hospital. Buenos Aires. *Unidad de
Oftalmologia. Hospital Lagleyze. Buenos Aires. “Unidad de Enfermedad
Pulmonar Intersticial. Hospital Maria Ferrer. Buenos Aires. *Laboratorio
Inmunoldgico. Hospital Durand. Buenos Aires. ®Unidad de Patologia.
Hospital Maria Ferrer. Buenos Aires.

Introduccién: Desconocemos si el sindrome de Sjégren (SS) se en-
cuentra subdiagnosticado entre los pacientes con neumonias inters-
ticiales con caracteristicas autoinmunes (IPAF). La biopsia de glandu-
la salival menor (MSGB) y las pruebas oculares de ojo seco podrian ser
utiles para poder detectar SS oculto y no son consideradas dentro de
los criterios IPAF.

Material y métodos: Estudio prospectivo. Se incluyeron pacientes
atendidos en un centro especializado en enfermedades pulmonares
intersticiales (EPI) sin una enfermedad del tejido conectivo definida
seglin el Colegio Americano de Reumatologia (ACR) que cumplian con
al menos un criterio de uno o mas dominios de clasificacién de IPAF.
Las MSGB, test de Schirmer (ST) y Ocular Staining Score (OSS) se rea-
lizaron de forma ciega por especialistas experimentados. La MSGB se
considerd positiva cuando presentaba al menos 1 foco de mientras
que las pruebas oculares fueron positivas si presentaban un 0SS > 3
y/o un ST < 5 segundos. El diagnéstico de SS fue basado en criterios
ACR 2012.

Resultados: Se incluyeron 41 pacientes, 33 (80,5%) hombres con una
edad media (DE) de 63,85 afios (11,2). Se realizaron ST y OSS en 37
pacientes hallando un ST positivo en 15 (40,54%) y OSS positivo en 21
(56,75%). La MSGB fue realizada en todos los pacientes siendo positi-
va en 24 (58,54%). 18 pacientes (43,9%) cumplieron con los criterios
clasificatorios de SS segiin ACR. De estos, 6 (33,3%) y 3 (23%) no repor-
taron xeroftalmia ni xerostomia, respectivamente. 10 (55,5%) tuvieron
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anti RO/SSA negativo, 14 (77,7%) anti LA/SSB negativo, 4 (22,2%) ANA
negativo y 12 (66,6%) factor reumatoideo negativo. Comparando las
caracteristicas entre los pacientes que cumplian criterios de SS contra
los que no lo cumplian encontramos una proporcién significativa-
mente mayor de pacientes con ANA (+), anti RO/SSA (+), anti LA/SSB
(+), mayor proporcién de pruebas de ojo seco positivas y mayor nu-
mero de MSGB positivas en la poblacién que cumplia criterios de SS.
Conclusiones: Encontramos una proporcion significativa de pacientes
con SS oculto en nuestra poblaciéon de estudio. Esto sugiere que las
pruebas de MSGB y ojo seco podrian ser de utilidad en la evaluacién
de pacientes con IPAF.

178. ANEMIA? OU SARCOIDOSE

M. Braz, A.C. Ferreira e A. Arrobas

Servigo de Pneumologia B. Hospital Geral-Centro Hospital e
Universitdrio de Coimbra.

Introducdo: Doente de 54 anos, do género feminino, referenciada a
consulta de pneumologia por alargamento do mediastino em radio-
grafia do térax. Seguida desde 03/2017 por anemia microcitica e
hipocrémica com 2 anos de evolugado associada a menorragias. Iden-
tificada fibromiomatose em ecografia transvaginal, colonoscopia
sem alteracdes, endoscopia digestiva alta com gastrite atréfica com
H. pylori. Fez erradicacgdo do H. pylori e iniciou ferro oral, no inicio
de Abril teve menometrorragias abundantes. Nesse contexto repetiu
estudo analitico que evidenciou Hb 5,7 g/dL, tendo sido programada
histerectomia total. Na consulta pré-anestésica efectuou radiografia
do térax com alargamento do mediastino médio. Aquando da 1*
consulta de pneumologia ja com histerectomia e anexectomia rea-
lizada; medicada com ferro oral, vitamina B12 e alprazolam 0,5 mg,
com valores de Hb normalizados. Analiticamente destacava-se VS
maxima de 21 mm/1%h, anticorpo. anti-células parietais gastricas
negativo, anticorpo anti-factor intrinseco positivo D.O. - 657 (Neg. <
239), Interferon Gama negativo, serologia HIV negativa, SACE 88 U/L.
Estudo funcional respiratério e gasimetria em ar ambiente sem al-
teragdes TC tordcica: “..multiplas adenomegéalias mediastinicas,
envolvendo todos os compartimentos. Multiplas adenomegalias
hilares. No estudo em janela do pulmdo observa-se micronodulacdo
dispersa, com predominio subpleural, cisural e peribroncovascular
(distribuicdo perilinfatica). Os aspectos descritos poderdo traduzir
sarcoidose...” Broncofibroscopia com realizacdo de TBNA (adenopa-
tia mediastinica) “abundantes e pequenos linfocitos corresponden-
tes a tecido ganglionar... favorecendo aspectos reactivos e granulo-
matososos.” e L.B.A. Neutréfilos 8,0%. Macréfagos 51,0%. Linf6citos
totais 35,0% CD4/CD8 4,9. Culturas de aspirado bronquico negativas.
Assumido diagnostico de anemia carencial mista e sarcoidose esta-
dio 2 com suspensdo de medicacdo, vigilancia com controlo analiti-
co, ecocardiograma, consulta de oftalmologia e endoscopia digesti-
va alta.

179. ARTRITIS REUMATOIDE Y ENFERMEDAD INTERSTICIAL )
PULMONAR: CARACTERISTICAS TOMOGRAFICAS Y SU ASOCIACION
CON VARIABLES CLINICAS

L. Fassola, M.L. Alberti, M. Fernandez, F. Caro y F. Paulin

Hospital de Rehabilitacion Respiratoria Maria Ferrer.

Introduccién: La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es una ma-
nifestacion extra-articular frecuente de la artritis reumatoidea (AR) y
una causa significativa de morbilidad y mortalidad. Nuestro objetivo
fue describir las caracteristicas tomograficas de pacientes con diag-
néstico de artritis reumatoidea y enfermedad pulmonar intersticial y
analizar su asociacién con variables clinicas.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo. Se evalua-
ron tomografias de térax de alta resolucién (TCARs) de pacientes con
enfermedad pulmonar intersticial y diagnéstico de artritis reumatoi-
dea segiin criterios ACR 2010, que concurrieron al consultorio espe-
cializado en EPI de nuestro centro entre enero de 2015 y enero de
2018. Se consignaron datos demograficos, relacionados con la enfer-
medad articular y examen funcional respiratorio. Se cuantifico la ex-
tension total de la EPI y la proporcion de vidrio esmerilado/consolida-
cién y reticulacion segin el score de Goh. Se clasificé el patréon
tomografico en Neumonia Intersticial Usual (NIU) tipica, NIU posible
e inconsistente con NIU segiin consenso ATS/ERS/ALAT 2011. Se estu-
diaron otras relacionadas con la TCAR: distribucién predominante de
la EPI, panalizacién, bronquiectasias, atrapamiento aéreo, presencia
de nddulos y/o quistes, compromiso pleural, diametro de la arteria
pulmonar, dilatacién esofdgica y adenomegalias mediastinales. Se
describieron las variables categoéricas segiin su frecuencia y las conti-
nuas con media y desvio estandar (DE), o mediana y rango intercuar-
til (RIC) dependiendo de su distribucién. Para las comparaciones uti-
lizamos test de Student, test de Mann Whitney y test de chi cuadrado.
Resultados: Se incluyeron 52 pacientes con una media de edad de
61,4 afios (DE 17,5), 35 (67,31%) de sexo femenino. 14 pacientes
(26,92%) presentaron un patrén de NIU tipica, 17 (32,69%) NIU posible
y 21 (40,38%) inconsistente con NIU. La extension total de la EPI tuvo
una media de 27,25% (DE 17,5) con predominio en 16bulos inferiores
en la mayoria de los pacientes [47 (90,38%)]. En cuanto a la proporcién
de vidrio esmerilado/consolidacién se obtuvo una media de 11,42%
(DE 13,44) y para la proporcion de reticulacion una media de 15,87%
(DE 12,19). Se observé enfisema en 14 (26,92%), panalizacién en 17
(32,69%), y signos de atrapamiento aéreo en 9 pacientes (17,31%). Ha-
llamos compromiso pleural en 5 pacientes (9,62%) y adenomegalias
mediastinales en 15 (29,41%).

Conclusiones: En esta cohorte de pacientes con AR y EPI hallamos
una alta prevalencia de enfisema y panalizacion. En una elevada pro-
porcién observamos un patrén tomografico inconsistente con NIU.

180. CARACTERISTICAS CLINICO-EPIDEMIOLOGICAS DE PACIENTES
CON DISPLASIA BRONCOPULMONAR

L. Cevallos y S. Moysén

Instituto Mexicano del Seguro Social. Hospital General Dr. Gaudencio
Gonzdlez Garza. Centro Médico Nacional La Raza.

Introduccidn: Los recién nacidos prematuros ingresados a unidades
de cuidados intensivos neonatales por problemas respiratorios, re-
quieren asistencia ventilatoria procedimiento que puede causar dafio
pulmonar y posterior desarrollo de displasia broncopulmonar con
dependencia de oxigeno a los 28 dias de vida. En el servicio de Neu-
mologia Pediatrica, desconocemos el nimero de pacientes con displa-
sia broncopulmonar, asi como los aspectos clinico-epidemiolégicos
con el fin de mejorar la calidad de vida de los pacientes. Nuestro ob-
jetivo es conocer las caracteristicas clinico-epidemioldgicas de pa-
cientes con displasia broncopulmonar.

Material y métodos: Estudio descriptivo, observacional, transversal,
total de 61 pacientes con displasia broncopulmonar, atendidos en el
servicio de Neumologia Pediatrica, Hospital General Dr. Gaudencio
Gonzalez Garza en la ciudad de México. Se realiz6 interrogatorio, ex-
ploracion fisica y se recolectaron los datos en el area de urgencias,
consulta externa y hospitalizacién. Se realizé analisis de los resulta-
dos en medidas de tendencia central y distribuciones de frecuencia.
Resultados: De los 61 pacientes todos presentaron algin grado de
Displasia broncopulmonar la de mayor frecuencia fue leve (67%). Pre-
dominé sexo masculino (59%), edad gestacion pretérmino (28-32SG)
45,90%. Mayor frecuencia cesarea por sufrimiento fetal agudo 24,59%,
seguido de ruptura prematura membranas 24,59%. Con un peso
>1.000 gramos (83,60%). Apgar > 7 (77,05%). Todos requirieron uso de
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ventilacién mecanica predominio de dias entre (41 y 50 dias) con
21,51%, Dias en UCIN entre 30-40 (22,95%). Complicaciones 24 pacien-
tes con anemia (39,3%), ROP (18,03%), Transfusién (62,2%), Sepsis
(57,3%), PCA (36,06%), hemorragia interventricular (18,03%), neumo-
nia (21,31%), neumonia asociada al ventilador (31,14%), enterocolitis
necrotizante (1,63%).

Conclusiones: En nuestro estudio la prevalencia de displasia bronco-
pulmonar fue 67%, mas frecuente en prematuros, masculinos, peso >
1.000 gramos, Apgar a los 5 minutos > 7, por sus caracteristicas fisio-
légicas son inmaduros a nivel respiratorio y expuestos a técnicas ven-
tilatorias como consecuencia el desarrollo displasia broncopulmonar,
conocer estas caracteristicas nos ayuda a elaborar estrategias para
disminuir complicaciones asociadas a la prematurez asi como el reti-
ro temprano de oxigeno suplementario.

181. PERFIL EPIDEMIOLOGICO Y CARACTERIZACION DE LA
ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA IDIOPATICA Y
ASOCIADA A CONECTIVOPATIA EN PACIENTES INTERNADOS EN
EL DEPARTAMENTO DE NEUMOLOGIA, DE ENERO DE 2016 A
DICIEMBRE DE 2017

C. Vercosa Velasquez y G. Burgoa Gutiérrez

Instituto Nacional de Torax.

Introduccion: La EPID se caracteriza por ser una patologia crénica y
progresiva, con o sin causa conocida. El tiempo de supervivencia me-
dio desde el diagndstico es de uno a tres afios, lo que hace que sea una
causa de muerte mas rapida que muchos tumores malignos; es por
ello la importancia del trabajo para nuestro Instituto, ya que actual-
mente en Bolivia no se cuenta con ningtin dato sobre esta patologia.
Material y métodos: Estudio prospectivo longitudinal que enrol6 de
forma progresiva a pacientes internados en el Departamento de Neu-
mologia, con el diagnéstico clinico de EPID idiopético de enero 2016
adiciembre 2017, realizando una encuesta sobre caracteristicas socio-
demograficas, ademas de medicion de hematocrito y saturacién de 02
al momento del diagnéstico, realizacién de TACAR de térax y perfil
inmunolégico.

Resultados: 167 pacientes ingresaron con diagnéstico de EPID y de
estos, 56 pacientes cumplian con criterios para idiopaticos. La inci-
dencia relativa (hospitalaria) de EPID idiopatico fue de 3,8 a 4,6/1.000
pacientes internados/afio, donde la variedad patol6gica segin tomo-
grafia fue NIU con el 44,6%, seguido de NINE 26,8%, BONO 10,7% y el
menos frecuente NIA con el 7,1%.El patrén tomografico predominante
fue panal de abejas 37,5%, seguido de vidrio esmerilado 33,9% y con-
solidaci6n alveolar + vidrio esmerilado en el 12,5% de los casos. Las
caracteristicas sociodemograficas: Edad 61 a 70 afios 35,7% Sexo mas-
culino 57,1% Ocupacién: comerciante 21,4%, agricultura 17,9%, labores
de casa 12,5% 78,6% no tenian antecedente de habito tabaquico En
relacién al nivel de hematocrito, el 91% de los pacientes present6 pa-
rametros normales; sin embargo el 77% ingresé con hipoxia, medida
por saturacién de 02 inferior a 80%, por lo que se realiz6 la correlacién
de Pearson y regresion lineal con resultado débil entre ambas varia-
bles. Los resultados del perfil inmunol6gico mostraron que el 3,6% de
los pacientes cursaban con LES sin repercusion clinica previa, demos-
trado mediante Anti DNAds positivo y 10 pacientes presentaban nive-
les positivos de ANA (1/80-1/1240 patrén moteado).

Conclusiones: Los datos obtenidos son similares a los de la literatura
internacional, donde el EPID predominante es tipo NIU, con patrén
tomografico en panal de abejas, edad mayor a 60 afios y predominio
masculino. A pesar de no contar con una gran cantidad de pacientes
se demostro la alta incidencia hospitalaria. Ademas, la correlacién
regresion fue débil entre la hipoxia medida por saturacién de 02 y
valores de hematocrito, por lo que podria plantearse la hipdtesis que
la poblacidn en la altura tiene un factor protector del desarrollo de
eritrocitosis como respuesta a la hipoxia.

182. CALCINOSIS PULMONAR DIFUSA POR HIPERPARATIROIDISMO
PRIMARIO

C. Calle, B. Noboa y C. Coronel
Hospital Carlos Andrade Marin.

Introduccion: La calcinosis pulmonar secundaria a hiperparatiroidis-
mo primario es una entidad subdiagnosticada, asintomatica y progre-
siva, con evolucion a fallo respiratorio fulminante.

Material y métodos: Varén de 49 afios, sin habitos perniciosos, con
antecedentes exposicionales a tiza de yeso, tintes de cabello, tos seca
de 12 afios de evolucién, disnea mMRC 2, saturando 88% con Fi02
0,21, roncus diseminados, acropaquias grado II, espirometria normal,
marcadores tumorales negativos, PCR 6, creatinina 1,5, parathormona
204, calcio total 9,8, fosforo 2,4, calciuria 3,2.

Resultados: Broncoscopia: granulomas blanquecinos, infiltrado difu-
so, en empedrado, micron6dulos indurados, de bordes irregulares de
predominio en l6bulo superior y medio, citologia negativa para ma-
lignidad, cultivos negativos, BAAR y KOH negativos. Ecografia renal
multiples calculos, nefrocalcinosis bilateral, biopsia pulmonar por
toracoscopia del segmento 2 derecho, TAC térax, infiltrado micro no-
dular en racimo de uvas que ocupa homogéneamente ambos campos
pulmonares. Histopatoldgicos: parénquima con depésitos de calcio en
septos alveolares, pared bronquial y arteriolas pulmonares.

Conclusiones: El hiperparatiroidismo primario cursa con hipercalcemia
asintomatica o nefrolitiasis, concentraciones de hormona paratiroidea
francamente elevada con hipercalcemia o normo calcemia, a nivel pul-
monar calcinosis difusa o también llamada calcificacién metastasica
pulmonar; se presenta en forma asintomatica y progresiva llegando a
desenlaces fatales. El depésito de calcio predomina en los lugares de
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excrecion de acido, en el pulmén es predominantemente apical debido
a las diferencias regionales de pH por la relacién ventilacién perfusion,
esto favorece la precipitacion de las sales de calcio en la membrana al-
veolar, con adelgazamiento de ésta y alteraciones de la difusion.

183. UN CASO RARO DE UN ANEURISMA ABDOMINAL
EN UNA PACIENTE CON LINFANGIOLEIOMIOMATOSIS

I. Cherrez-Ojeda, J. Espinoza-Plaza, A. Anzueto,
M. Mahecha-Guzman, C. Delgado, . Cano y S. Cherrez

Universidad Espiritu Santo. Respiralab Research Group.

Introduccion: La linfangioleiomiomatosis (LAM) es un desorden mul-
tisistémico caracterizado por la proliferacién, metastasis e infiltracién
de las células musculares lisas (CML) en el pulmén, y otros tejidos.
Esta enfermedad, puede manifestarse aislada o asociada a esclerosis
tuberosa (TSC). La prevalencia de LAM es de 3-7,8 por millén de mu-
jeres. Aunque, la caracteristica principal son los quistes pulmonares,
se ha reportado angiomiolipomas y linfangioleiomiomas. Aunque los
aneurismas abdominales se presentan en TSC, nosotros presentamos
el caso de un aneurisma de la arteria pacreaticoduodenal inferior en
una paciente con LAM.

Material y métodos: Mujer, ecuatoriana, de 47 afios, con diagndstico
de LAM, es referida posterior a su chequeo de rutina. Por su enferme-
dad se realiz6 una ecografia, la cual reveld: “masa con flujo sanguineo
en abdomen medio.” Posteriormente, se realizé una angiotomografia
(fig.: a-b) la cual reporté: “aneurisma, de 2,6 cm, en la arteria pan-
creaticoduodenal inferior.” Y, fue sometida a embolizacién, con colo-
cacion de stent, sin complicaciones. Los controles del stent, mediante
angiotomografia (fig: c-d) y ecografia, durante 4 afios, han sido nor-
males. La paciente realiza sus actividades con normalidad.
Resultados: Un hallazgo poco comtn, pero reportado desde 1971, son los
aneurismas abdominales en TSC. La patogénesis de los aneurismas ab-
dominales en LAM no es bien conocida; pero, en TSC es probable que sea
causado por trastornos del tejido conectivo debido a deficiencia y frag-
mentacién de las fibras elasticas asociada a la proliferacién de CML y
acumulacién de mucopolisacaridos en las paredes arteriales. Se ha iden-
tificado cambios displasicos, atrofia y calcificacion de la capa intima de
la aorta, lo cual debilita la pared y favorece la formacién de aneurismas.

Figura 1. Angio-tomografia abdominal muestra una dilatacién focal, de
contornos regulares (aneurisma: A flecha, B), de 26 cm de didmetro, en
la arteria pancreaticoduodenal interior, Y, posterior al procedimiento, un
stent permeable (C, D: flechas) en la misma arteria.

Conclusiones: LAM es una enfermedad rara del pulmén. Manifesta-
ciones extrapulmonares incluyen aneurismas abdominales. Nosotros
reportamos un aneurisma de la arteria pancreaticoduodenal inferior
en una paciente con LAM. Este tipo de lesion debe de afiadirse, cuan-
do buscamos aneurismas, en todo paciente con LAM.

184. FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA: 10 ANOS DE
TRATAMIENTO CON NINTEDANIB. REPORTE DE UN CASO

J.0. Barreto Rodriguez, M.E. Mejia Avila, A. Estrada Garrido
e I. Buendia Roldan

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas.

Introduccion: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enferme-
dad intersticial pulmonar, de causa desconocida y con una sobrevida
en promedio tras el diagnéstico de 2-3 afios. Desde el 2014 la FDA ha
aprobado 2 tratamientos: pirfenidona y nintedanib. El Estudio Tomo-
rrow (fase II) y el INPULSIS 1 vs 2 (fase III) sustentaron la eficacia de
nintedanib en la disminucion de la progresién de la enfermedad me-
dida con la capacidad vital forzada (FVC), asi como disminucién en el
riesgo de exacerbaciones agudas de la FPI. Objetivo: presentar el caso
de 1 paciente con diagnéstico de FPI en tratamiento con nintedanib
desde el estudio Tomorrow, posteriormente en INPULSIS 1 vs 2 y ac-
tualmente en el programa de Uso compasivo de Nintedanib (NPU).
Material y métodos: Se identificd y se revisé el expediente clinico de
un paciente masculino con diagnéstico de FPI en tratamiento con nin-
tedanib desde el estudio TOMORROW hasta al actual porgrama NPU.
Sus pruebas de funcién pulmonar (espirometria y DLCO) han sido
reportadas y graficadas.

Resultados: Paciente masculino de 65 afios de edad con antecedente
de tabaquismo activo con un IT de 10 paquetes/afio, diagnosticado con
FPI en el 2008, ha sido tratado con nintedanib a través de los ensayos
clinicos Tomorrow, INPULSIS 1 vs 2 y actualmente en el programa
NPU. A su ingreso tras un afio de sintomas presentaba FVC 3,23 Its
(83%), DLCO (50%), y a los 10 afios de su diagnéstico ha presentado
una caida menor al 10% en FVCy < 15% en DLCO. El principal efecto
adverso ha sido la diarrea, sin requerir disminucién o suspensién de
la dosis. Actualmente el paciente continda con vida.

Conclusiones: Se reporta un caso de FPI a 10 afios de su diagndstico
tratado exitosamente con nintedanib. Es importante documentar mas
casos como el de nuestro paciente y analizar a detalle la serie de casos
para establecer caracteristicas compartidas entre los pacientes, e in-
cluso documentar proteinas o biomarcadores séricos en este grupo de
pacientes.

185. CARACTERISTICAS CLINICAS, RADIOLOGICAS Y FUNCIONALES
EN PACIENTES CON ANTICUERPOS ANTISINTETASA Y
ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL: COHORTE DE

54 PACIENTES CHILENOS

F. Reyes, A. Wolff, M. Florenzano, C. Cuellar, ].C. Maya e I. Méndez

Universidad de Chile. Instituto Nacional del Térax. Universidad de
Valparaiso.

Introduccion: Los anticuerpos antisintetasa (AcAS) son autoanticuer-
pos dirigidos a una familia de 20 enzimas citoplasmaticas fundamen-
tales para la sintesis de proteinas. Se han descrito 8 AcAS: anti-Jo1,
anti-PL-7, anti-PL-12, anti-EJ, anti-O], anti-KS, anti-Zo y anti-YRS. Los
pacientes con positividad para estos AcAS presentan un cuadro clini-
co caracteristico denominado “sindrome antisintetasas” (SAS), que
presenta en forma variable miositis, artritis, fiebre, Raynaud, manos
de mecanico (MM) y enfermedad pulmonar intersticial (EPI). Las di-
ferencias clinicas asociadas a AcAS especificos se desconoce. Nuestro
objetivo es describir las caracteristicas clinicas, serolégicas y funcio-
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nales de los pacientes con AcAS y EPI en una cohorte de adultos chi-
lenos.

Material y métodos: Estudio de cohorte retrospectiva de pacientes
chilenos, controlados en un consultorio multidisciplinario desde el
afio 2012 en el Instituto Nacional del Térax, en Santiago, Chile.
Resultados: Se incluyeron 54 pacientes con EPI y AcAS positivos:
anti-Jo-1 38,9%, anti-PL-12 35,2%, anti-E] 13%, anti-PL-7 9,26% y anti-
0] 3,7%. E1 81% son mujeres, con edad promedio de 51 + 12,1 afios. En
56% de los pacientes el diagnéstico de EPI fue en conjunto con la iden-
tificacion de un AcAS y el 35% fueron catalogados inicialmente como
EPI de causa no precisada. El 84% presenté anti Ro-52 (+) y 37% ANA
(+) concomitante. En cuanto a sintomas extrapulmonares, 31% presen-
tan miositis, 43% artritis, 56% Raynaud, 63% MM, 56% telangiectasias
periungueales, 24% gottron, 24% fiebre, y 9% reflujo gastroesofagico.
Entre los patrones radiol6gicos hubo 35% neumonia intersticial no
especifica (NINE), 35% NINE + NO, 17% neumonia en organizacion
(NO) y 11% neumonia intersticial usual. La funcién pulmonar inicial
fue en promedio CVF 66 + 20,3% y DLCO 50 * 12,6%. No hubo diferen-
cia significativa en la severidad de la funcién pulmonar al momento
del diagndstico entre los 5 AcAS y tampoco en relacién a la presencia
de anti Ro-52. En relacién a terapia el 91% recibi6 corticoesteroides,
26% ciclofosfamida, 33% micofenolato mofetil, 38% azatioprina 'y 2%
rituximab como primera linea de inmunosupresion. La mediana de
seguimiento fue de 36 meses y la mortalidad durante el seguimiento
fue 3,7% (2 pacientes).

Conclusiones: La EPI asociada a AcAS se presenta en un espectro cli-
nico variado, que va desde el predominio de EPI hasta un SAS florido
con clinica extra-pulmonar marcada y diversos patrones radiolégicos.
El AcAS predominante en nuestra cohorte es anti Jo-1 seguido de PL-
12, existiendo fuerte asociacién con Ac anti Ro-52.

186. NEUMOCONIOSIS EN MINEROS INFORMALES. POTENCIAL
PROBLEMA DE SALUD PUBLICA: ESTUDIO PRELIMINAR

M. Cornejo-Cruz, V. Pereda-Gavidia, Y. Liberato, T. Chadvez-Bazan
y E. Chavez-Cruzado

Servicio de Neumologia. Hospital Belén de Trujillo. Perti.

Introduccion: La neumoconiosis segiin la Organizacion Internacional
de Trabajo (OIT), se define como la acumulacién de polvo (aerosol
compuesto por particulas sélidas inanimadas) en los pulmones y la
reaccion inflamatoria pulmonar secundaria a este. Esta enfermedad
es cronica y progresiva, cuyo desarrollo se produce en periodos am-
plios de 10 a 15 afios, con grados variables de fibrosis pulmonar. Sin
embargo, existen formas rapidamente progresivas en las que el desa-
rrollo de la enfermedad se da en pocos meses o menor a 2 afios, oca-
sionados por exposicién masiva en corto tiempo a ciertas sustancias
como silice. Los factores de riesgo asociados a neumoconiosis inclu-
yen edad, tiempo y magnitud de exposicién, tipo de puesto de traba-
jo, antigiiedad laboral, tipo de mina (tajo abierto o socavén), concen-
tracion alta de silice libre entre otros. En la Libertad, Perq, se
desarrolla desde hace décadas la mineria formal con grandes empre-
sas y paralelamente el incremento progresivo de personal que se de-
dican a la mineria artesanal, informal o ilegal, afectando a distintos
centros poblados del distrito de Huamachuco, provincia de Sanchez
Carrién. El objetivo del estudio es visibilizar la rdpida progresion y
severidad de neumoconiosis e la mineria informal versus la mineria
formal en pacientes atendidos en el Hospital Belén de Trujillo en el
periodo 2016 y 2017.

Material y métodos: Estudio descriptivo, transversal y retrospectivo,
se evaluaron las fichas clinicas de 28 pacientes admitidos con diag-
nostico de neumoconiosis en el servicio de neumologia de HBT. Para
el andlisis estadistico se utilizé la prueba de chi cuadrado.
Resultados: Fueron incluidos 7 casos (25%) de mineria informal y
21 casos (75%) de mineria formal; la media de edad fue 32,7 afios

(DE 8,96) y 48,6 (DE 10,21) y la media de tiempo de exposicion fue
6,7 afios (2-12) mineria informal y 19,6 afios (5-33) en mineria for-
mal Al comparar ambos tipos de mineria, se encontré correlacion
entre mineria informal con las siguientes variables: No uso de res-
piradores reglamentarios en 100% (chi-cuadrado 14,42 p < 0,05),
tiempo de exposicion corto (chi-cuadrado 24,44 p < 0,05), grado de
severidad en la categoria OIT 2 y 3 (chi-cuadrado 18,63 p < 0,05),
resultados de espirometria con patrén restrictivo 100% (chi-cua-
drado 28,0 p < 0,05).

Conclusiones: Este estudio preliminar evidencia que en mineria in-
formal el diagnéstico de neumoconiosis se da en periodo de exposi-
cién muy corto, con alto grado de severidad y pruebas espirométricas
que reflejan un deterioro moderado a severo de la funcién pulmonar,
con potencial impacto negativo en la salud de estos pacientes y por
ende un problema en la salud piblica, que amerita biisqueda de me-
canismos de solucién a corto y mediano plazo.

187. NEUMONIA ORGANIZATIVA AGUDA FIBRINOIDE SECUNDARIA
A USO DE MOXIFLOXACINO. DESCRIPCION DE UN CASO

R. Fritz, M. Salinas, A. Jalilie y M. Meneses

Clinica Santa Maria.

Introduccién: Mujer de 34 aiios. Sin antecedentes médicos relevan-
tes. Antecedentes ginecoldgicos: retiro de dispositivo intrauterino
reciente. FAarmacos en uso: moxifloxacino 400 mg en dia 12 de 14. No
describe reacciones adversas a farmacos. Tabaco no. Niega posesion
de mascotas y viajes al extranjero. Consulta a fines de febrero del pre-
sente afio, en urgencias de Clinica Santa Maria, por tos seca que inicia
el dia anterior, asociado a disnea progresiva y fiebre. Signos vitales:
presion arterial 98/55 mmHg, oxitometria de pulso 95% ambiental.
Frecuencia respiratoria 25 por minuto. Pulso regular 102 latidos por
minuto. Temperatura 37,7° Celsius. Al examen fisico, destaca: faringe
congestiva sin exudado. Murmullo pulmonar presente asociado a cré-
pitos difusos. Sin lesiones cutaneas. El resto del examen sin hallazgos
de importancia. Evaluada por Broncopulmonar, destaca mayor com-
promiso ventilatorio, sin variaciones en el examen FISICO descrito.
Hemograma: leucocitosis con desviacion a izquierda. Sin eosinofilia.
Tomografia axial computarizada de térax, con opacidades parenqui-
matosas alveolares bilaterales simétricas respetando regiones apica-
les y periferia. Algunas zonas con broncograma aéreo. Areas de engro-
samiento septal y opacidades en vidrio esmerilado centrolobulares,
especialmente en la periferia de las lesiones. Sin neumotérax, derra-
me pleural ni adenopatias mediastinicas. Film array respiratorio ne-
gativo. Se inicia piperacilina-tazobactam 4,5 gramos cada 8h. Ingresa
a unidad de intermedio donde se realiza exdmenes reumatolégicos,
que resultan en rango normal. Por fibrobroncoscopia se obtiene liqui-
do similar a plasma. Se toman cultivos. Se realizan biopsias transbron-
quiales. Recuento de LBA 13,5 x 10¢ 48% de linfocitos. Gram sin bacte-
rias ni elementos flngicos. PCR multiplex de virus respiratorios,
baciloscopias, PCR para Mycobacterium, Pneumocystis y CMV negati-
vos. ELISA VIH negativo. Ecocardiograma dentro de limites normales.
Biopsias transbronquiales, describen parénquima pulmonar con
abundante material alveolar. Focalmente existe formacién de fibrina
intraalveolar con algo de descamacion de material alveolar, con pre-
sencia de algunos cuerpos de Mason. Escaso infiltrado inflamatorio
intersticial. Presencia de algunos polimorfonucleares intraalveolares.
Lo encontrado puede corresponder a una entidad de neumonia orga-
nizativa, aguda fibrinonoide (AFOP). Se administré bolos de metil-
prednisolona 250 mg cada dia por 3 dias endovenoso. Se suspendi6
antibiético (recibié dosis completa por 3 dias). Paciente evoluciond
con franca mejoria clinica. Radiografia de térax, describe disminucién
de opacidades parenquimatosas. Se inicié prednisona 30 mg al dia. Se
indicé alta en buenas condiciones generales, al séptimo dia de hospi-
talizacién.
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188. LOS POLIMORFISMOS EN LOS GENES PADI2 Y PADI4 SE
ASOCIAN A SUSCEPTIBILIDAD A DESARROLLAR NEUMOPATIA
INTERSTICIAL DIFUSA Y AUMENTO DE ANTICUERPOS
ANTIPEPTIDOS CITRULINADOS EN PACIENTES CON ARTRITIS
REUMATOIDE

K. Nava-Quiroz, A. del Angel-Pablo, J. Rojas-Serrano, G. Pérez-Rubio,
I. Buendia-Roldan, M. Mejia, P. Rodriguez, M. Gonzalez-Pérez,
N. Ayala y R. Falfan-Valencia

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas.
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzdlez.

Introduccion: Aproximadamente 50% de los pacientes con artritis
reumatoide (AR) desarrollan alguna manifestacién extra-articular,
principalmente en pulmén, aunque solo el 10% que desarrolla una
neumopatia intersticial difusa (NID). La citrulinacién de proteinas es
una modificacién postraduccional catalizada por enzimas peptidi-
larginina deiminasas (PAD), se han anticuerpos antipéptidos citruli-
nados (ACPA). Se han encontrado proteinas citrulinadas incremen-
tadas asociado con los niveles de PAD2 y PAD4, y la detecci6n de
ACPA en suero de pacientes con AR, asi como polimorfismos en ge-
nes que las codifican, sin embargo, no hay reportes de ACPA 'y poli-
morfismos que participen en la susceptibilidad al desarrollo de NID
en pacientes con AR.

Material y métodos: Se realizo un estudio de tipo casos y controles,
en donde se incluyeron pacientes con AR (n = 92), con AR+NID (n =
83) y un grupo de controles poblacionales (n = 350), evaluados por
médicos especialistas, se obtuvo DNA y suero a partir de sangre peri-
férica, discriminacion alélica por qPCR por medio de sondas comer-
ciales evaluando 8 polimorfismos en 2 genes: PADI2 (rs2235926,
152057094, rs2076615, rs1005753) y PADI4 (rs11203366, rs11203367,
rs874881, rs1748033). La cuantificacion de ACPA en suero se llevé a
cabo mediante la prueba de ELISA, con el kit Anti-CCP ELISA (IgG). El
andlisis de genotipos y alelos mediante la prueba exacta de Fisher con
Epilnfo v7.2.2.1; la comparacién de los genotipos y ACPA mediante
prueba U de Mann Whitney con SPSS v20.

Resultados: En el andlisis de susceptibilidad genética se obtuvo una
diferencia estadisticamente significativa en la comparacién de
AR+NID vs AR en: PADI2 rs1005753 (alelo T, p = 0,0436, OR = 1,71,
1C95% = 1,04-2,81), 152235926 (alelo T, p = 0,041, OR = 1,57, IC95% =
1,02-2,4). En el gen PADI4: rs11203366 (alelo G, p = 0,014, OR = 0,58,
1C95% = 0,38-0,89), asi como el rs874881 (alelo C, p = 0,026, OR = 1,63,
1C95% = 1,08-2,47). Para la comparacién de niveles de ACPA, (unidades
relativas: RU/mL, positivo 260) en el grupo de AR+NID 46,99% vs AR
61,96% (p = 0,04). En la comparacién de niveles de ACPA positivos se
obtuvo una diferencia estadisticamente significativa en el rs1005753
con el genotipo GG.

Conclusiones: Los polimorfismos (rs1005753, 11203366 y rs874881)
se encuentran asociados al desarrollo de NID en pacientes con AR. El
rs1005753 se encontré asociado a mayor generaciéon de ACPA en pa-
cientes con AR+NID.

189. MICROLITIASIS ALVEOLAR. REPORTE DE CASO
M. Ramirez, P. Olvera, H. Mateos y C. Sdnchez

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.

Introduccién: La microlitiasis alveolar pulmonar (PAM) (OMIM
265100) es una enfermedad rara autosémica recesiva caracterizada
por una acumulacién intraalveolar generalizada de innumerables mi-
crolitos. Es causada por la inactivacién de las mutaciones en el gen
que codifica un cotransportador de fosfato dependiente de sodio (SL-
C34A2). El SLC34A2 se expresa principalmente en neumocitos tipo II,
es responsable de la captacion de fosfato liberado como degradaciéon

de los fosfolipidos en surfactante con la incapacidad de eliminar el
fosfato y formando microlitos de calcio.

Material y métodos: Masculino de 32 afios, originario de Guerrero,
sin antecedentes de importancia, padecimiento actual caracterizado
por disnea de grandes esfuerzos progresiva de 1 afio de evolucién
acudi6 a consulta externa del INER por probable enfermedad pulmo-
nar intersticial difusa (EPID). A la exploracién fisica con crepitantes
finos subescapulares bilaterales, resto sin alteraciones. Pruebas
complementarias: Gasometria pH: 7,41, pC02: 49, p02: 56, HCO3:
31,2, EB: 6, Lac: 2,7, SatO2: 90,1%, FiO2: 21%. Espirometria: FEV1/
FVC: 87%, FEV1: 3,57 (93%), FVC: 4,08 (89%). Pletismografia: TLC:
91%, VR: 123%. DLCO: normal. Calcio en orina de 24 horas: 64 (60-
210). PTH: 26,5 (11,7-61). Calcio sérico: 8,8. Fésforo sérico: 3,3. Ra-
diografia de térax: signo de tormenta arenosa. Tomografia de térax
con aumento de alta atenuacién bilaterales con patrén micronodular
bilateral, signo de la pleura neugra y algunas areas de “crazy pa-
ving”. Gammagrama 6seo: a nivel alveolar con presencia de capta-
cién de radionucleétidos marcados.

Resultados: Actualmente, las series internacionales recomiendan el
diagnostico basado en hallazgos radioldgicos y por lavado broncoal-
veolar, sin embargo otras publicaciones recomiendan confirmacién
histopatol6gica en btisqueda de microlitos de 5-10 mm, acido-Schiff
positivo los cuales consisten en ldminas concéntricas calcareas alre-
dedor de un nicleo central con aspecto amorfo o granular. Esta apa-
riencia es distinta de lesiones metastasicas y distréficas, que se en-
cuentran en los compartimentos intersticiales o vasculares. La
relacion de calcio y fésforo es de 2:1 respectivamente, ademas de
hierro, magnesio, potasio y cobre. No existe un consenso para realizar
diagnéstico definitivo.

Conclusiones: No existe terapia médica o genética capaz de redu-
cir la progresion de la enfermedad, dentro de la terapia medica se
encuentran los esteroides inhalados y los agentes quelantes de cal-
cio, los cuales no han demostrado eficacia, usados en la practica
clinica con fines paliativos. El trasplante pulmonar bilateral es el
Gnico tratamiento efectivo que ha demostrado mejorar la supervi-
vencia.

190. FIBROELASTOSIS PLEUROPULMONAR. REPORTE DE CASO

M. Ramirez, O. Barreto, I. Buendia, C. Sanchez y P. Olvera

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.

Introduccién: La fibroelastosis pleuropulmonar (FEPP) es una enti-
dad clinico-patolégica descrita recientemente, caracterizada por fi-
brosis y engrosamiento del parénquima pleural y subpleural, prin-
cipalmente en l6bulos superiores con pérdida de volumen y
distorsion estructural. Las lesiones de fibrosis son en su mayoria por
fibras elasticas las cuales difieren del resto de neumopatias intersti-
ciales idiopaticas que muestran predominio de fibras de colageno.
La similitud de las caracteristicas histolégicas y radioldgicas descri-
tas en los casos de FEPP ha servido como base para proponer una
serie de criterios para establecer un patrén definitivo y otro consis-
tente.

Material y métodos: Reporte de un caso de fibroelastosis pleuropul-
monar. Se obtuvieron los datos del expediente clinico. Se revisaron la
caracteristicas tomograficas y se recabaron las imagenes histopatold-
gicas obtenidas de la biopsia pulmonar.

Resultados: Se presenta a una mujer de 65 afios de edad, con antece-
dentes de 1 hermano finado a los 56 afios por fibrosis pulmonar idio-
patica, tabaquismo pasivo desde los 13 afios, sindrome mielodisplasi-
co diagnosticado 6 afios previos en tratamiento con eritropoyetina,
CUCI de 11 afios de diagnostico en tratamiento con sulfazalazina y
esteroides, fibrosis pulmonar idiopética de 2 afios de diagndstico en
tratamiento con pirfenidona. Acude por disnea y tos no productiva de
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3 afios, sin mejoria a pesar de tratamientos. Se realizaron pruebas de
funcién respiratoria FEV1/FVC 0,73, FVC 1,79 (54%), FEV1 1,31 (53%).
DLCO 35%. Tomografia computarizada de alta resolucién de térax con
panal de abeja subpleural apical bilateral, bronquiectasias por trac-
cion. Se realiza biopsia pulmonar: se hace diagnéstico de fibroelasto-
sis pleuropulmonar.

Conclusiones: La FEPP es una entidad poco descrita y este constituye
el primer reporte de caso en México. Aunque algunos casos han sido
identificados como idiopaticos, la FEPP ha sido asociada como com-
plicacioén tras el trasplante de médula ésea, trasplante pulmonar y
tratamiento con quimioterapia, especialmente con agentes alquilan-
tes. La identificacion de esta enfermedad es importante para definir
el pronéstico y fomentar el desarrollo de alternativas terapéuticas,
especialmente porque es altamente progresiva.

191. DE§CRIPC]()N DE LA POBLAC[GN ASISTIDA EN LA
POLICLINICA DE INTERSTICIOPATIAS DEL HOSPITAL MACIEL

V. Theodosopoulos, J. Lapiedra, F. de Armas y M. Kierszenbaum

Policlinica de Intersticiopatias. Hospital Maciel. Cdtedra de Neumologia.
Universidad de la Reptiblica.

Introduccion: Las enfermedades intersticiales pulmonares difusas
(EPID), constituyen un grupo heterogéneo de entidades que com-
parten caracteristicas clinicas, imagenoldgicas y funcionales lo que
dificulta el diagnéstico etiolégico de las mismas. Aunque se con-
sideran patologias poco frecuentes en la practica clinica neumol6-
gica, se ha reportado que pueden representar hasta un 15% de las
consultas.

Material y métodos: Se realizé un estudio observacional descriptivo
y retrospectivo de una poblacién adulta. Los datos fueron obtenidos
de los registros médicos. Se incluyeron aquellos pacientes que concu-
rrieron a la policlinica de Intersticiopatias en el periodo comprendido
entre enero de 2016-enero de 2018.

Resultados: Se incluyeron 121 pacientes, encontrandose un 75% de
mujeres. Las enfermedades de causa conocida constituyen un 55,3%.
Aqui encontramos: 50 pacientes (41,3%) con EPID secundaria a enfer-
medades del tejido conectivo (ETC), de las cuales 24 (48%) correspon-
dieron a una artritis reumatoide (AR) 2 fallecieron durante el periodo
de estudio, 5 (10%) a enfermedad indiferenciada del tejido conectivo,
5(10%) a esclerodermia, 4 (8%) a enfermedad mixta del tejido conec-
tivo, 5 (10%) a sindrome de solapamiento, 2 (4%) a sindrome de Sjo-
gren (SS), 2 (4%) a polidermatomiositis, 1 (2%) a lupus eritematoso
sistémico (LES), 1 (2%) a LESy SSy 1 (2%) a sindrome antisintetasa.
Encontramos 13 pacientes (10,74%) con diagndéstico de neumonitis
por hipersensibilidad, 1 (0,82%) con neumoconiosis (silicosis), 1
(0,82%) con fibrosis secundaria a enfermedad por reflujo gastroesofa-
gico, 1 (0,82%) con fibrosis pulmonar por toxicidad farmacolégicay 1
(0,82%) con neumonia lipoidea. El grupo de las neumonias intersticia-
les idiopaticas abarcé 9,9% de los pacientes, encontrandose que 5
(4,13%) tuvieron diagnéstico de enfisema-fibrosis, 3 (2,47) de fibrosis
pulmonar idiopatica (FPI) 1 de los cuales fallecié durante este periodo
y 4 (3,30%) con neumonias intersticial no especifica (NINE). Dentro
del grupo de las enfermedades quisticas hallamos 4 pacientes (3,30%),
de estos 1 (0,82%) correspondi6 a histiocitosis X y 3 (4,12) a una lin-
fangioleiomiomatosis. Otras entidades presentes fueron sarcoidosis
con 12 casos (9,91%), 1 (0,82%) con bronquiolitis obliterante secunda-
ria a enfermedad injerto versus huésped, 4 (3,30%) presentaron EPID
inclasificable y 21 (17,35%) contintian en estudio etiol6gico.
Conclusiones: Las caracteristicas fenotipicas de la poblacién descrita,
reflejan la amplia heterogeneidad de los pacientes con EPID, por lo
tanto las dificultades que éstos llevan en la practica clinica neumold-
gica habitual. Destacamos la alta prevalencia de las EPID asociadas a
ETC con un claro predominio de la AR.

192. LOS ALELOS Y HAPLOTIPOS DE HLA CLASE Il ESTAN
ASOCIADOS A LA PRESENCIA DE AUTOANTICUERPOS Y
MORTALIDAD EN PACIENTES CON NEUMONITIS POR
HIPERSENSIBILIDAD

R. Falfan-Valencia, I. Buendia-Roldan, L. Santiago-Ruiz,
G. Pérez-Rubio, E. Ambrocio-Ortiz, M. Mejia, G. Benitez, M. Montafio
y M. Selman

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas.

Introduccién: Recientemente se ha demostrado un subgrupo de pa-
cientes con neumonitis por hipersensibilidad (HP) que desarrollan
autoanticuerpos con o sin manifestaciones clinicas de enfermedad
autoinmune. Sin embargo, se desconocen los factores inmunol6gicos
involucrados en este proceso y el efecto de estos autoanticuerpos en
el curso clinico y la mortalidad. El objetivo de la presente investiga-
cién es evaluar la asociacion entre los alelos HLA de clase Il y los pa-
cientes HP con y sin autoanticuerpos.

Material y métodos: Se incluyeron 170 pacientes con diagndstico
confirmado de HP. El perfil de laboratorio autoinmunidad incluy6 an-
ticuerpos antinucleares (ANA), factor reumatoide (RF), anti-SSA/Ro,
anti-SSB/La, anti-Scl70 y anti-péptidos ciclicos citrulinados (anti-
CCP). La extraccion de ADN se obtuvo a partir de muestras de sangre.
La tipificaciéon de HLA se realiz6 mediante PCR-SSP en modalidad de
alta resolucién, que incluyo6 los loci HLA-DRB1 y HLA-DQB1. El anélisis
estadistico se realiz6 empleando EPI-info v7 y SPSSv20.

Resultados: Sesenta pacientes HP desarrollaron autoanticuerpos en
suero (grupo HPAb+; 50 mujeres; 53,4 + 9,3 afios) y 110 pacientes HP
no lo hicieron (HP, 84 mujeres, 52,5 + 11,8 afios). La frecuencia del
alelo HLA-DRB1*03 aument6 notablemente en el grupo HPAb+ [10,8%
versus (vs) 0,45%, OR = 26,6, [C95% 3,0-206,8, p = 8,26E-06]. Del mis-
mo modo, las frecuencias loci HLA-DQB1*02:01 y DQB1*06: 01 fueron
casi tres veces mas altas en el grupo HPAb+ [(15,0% vs 6,4%, OR = 2,59,
1C95% 1,24-5,42; p = 7,7E-03) y (12,5% contra 4,5%, OR = 3,33, CI95%
1,30-6,90, p = 6,8E-03)]. Con respecto a los haplotipos, DRB1*03-
DQB1*02:01 mostré una diferencia significativa (OR = 17,75, IC95%
2,22-141,9 p = 0,0004). La mortalidad se asocié con el alelo HLA-
DRB1*03 (p = 0,004, = 0,225, IC95% 0,098-0,505).

Conclusiones: Un subconjunto de pacientes con HP presenta autoan-
ticuerpos circulantes que se asocia, al menos parcialmente, con algu-
nas variantes del HLA, lo que aumenta el riesgo de muerte.

193. ENFERMEDAD NODULAR PULMONAR EN PACIENTE
CON NEUMOPATIA INTERSTICIAL ASOCIADA A SINDROME
ANTISINTETASA

A. Duarte y O. Barreto

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.

Introduccién: La presencia de nédulos pulmonares en pacientes con
neumopatia intersticial (NID) requiere un estudio exhaustivo para
establecer un diagnéstico. Estos pueden ser causados por enfermeda-
des malignas o benignas. El diagnéstico diferencial incluye infeccio-
nes bacterianas, flingicas, micobacterianas y malignidad (particular-
mente cancer de células escamosas de pulmon), la prevalencia de este
es mas alta entre los pacientes con neumonia intersticial que en la
poblacién general de pacientes de la misma edad sin neumonia in-
tersticial (48,2% frente a 9,1%; p < 0,001). La biopsia pulmonar es ne-
cesaria para establecer un diagndstico definitivo.

Material y métodos: Presentamos el caso de una paciente atendi-
da en el Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias con
diagnéstico de NID secundaria a sindrome antisintetasa en la que
se evidencio la aparicion de nuevos nédulos pulmonares en TAC-AR
de seguimiento, en la cual el estudio histopatolégico revelé focos
de fibrosis.
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Resultados: Se trata de femenino de 47 afios de edad, originaria y
residente de la ciudad de México. Cuenta con antecedente de hiper-
tension arterial sistémica de 7 afios de diagndstico, en tratamiento
con telmisartan 40 mg cada 12 horas; NID secundario a sindrome
antisintetasa 1 afio de diagnéstico en tratamiento con metotrexate
12,5 mg semanales, prednisona 10 mg cada 24 horas, acido félico 5
mg cada 24 horas, leflunamida 20 mg cada 24 horas y oxigeno suple-
mentario a 3 litros por minuto las 24 horas. A los 6 meses de diagnds-
tico se solicité6 una tomografia de alta resolucion de térax (TAC-AR)
donde se evidenciaron multiples nédulos subpleurales de predominio
en lébulo inferior derecho de hasta 1 cm de diametro, algunos con
tendencia a cavitacion, por lo cual se decidi6 ingreso hospitalario para
abordaje de los mismos. Se realiz6 videotoracoscopia de 16bulo supe-
rior derecho y l6bulo inferior derecho y toma de biopsia en cufia de
nédulos pulmonares. El estudio histopatolégico reporto proliferacién
fibroblastica intersticial y nédulos fibronecréticos ademas de neumo-
patia intersticial de tipo usual, negativo para células malignas y con
tinciones especiales para bisqueda de microorganismos negativas. El
estudio microbioldgico fue negativo. Egresa con mismo manejo far-
macolégico y vigilancia por la consulta externa.

Conclusiones: La aparicién de nuevos nédulos pulmonares en pacien-
tes con NID debe ser estudiada para descartar origen maligno o infec-
cioso debido a la alta prevalencia de estos en dicha poblacién, poco se
ha descrito de la aparicién de estos hallazgos como parte de la pre-
sentacién o por progresion de la enfermedad intersticial como parte
de la actividad en pacientes con sindrome antisintetasa como fue el
caso de nuestra paciente.

194. DETERMINACION DE POLIMORFISMOS EN MMP1, MMP2,
MMP9 Y MMP12 EN PACIENTES CON NEUMONITIS POR
HIPERSENSIBILIDAD CON AUTOANTICUERPOS POSITIVOS CONTRA
UN FENOTIPO SERONEGATIVO

L. Santiago-Ruiz, I. Buendia, R. Falfan, G. Pérez, M. Mejia
y M. Montafio

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas.

Introduccion: Identificar polimorfismos en genes de las MMP1,
MMP2, MMP9, MMP12 asociados a susceptibilidad a neumonitis por
hipersensibilidad con presencia de autoainticuerpos sin criterios de
clasificacién para enfermedad del tejido conectivo.

Material y métodos: Se incluyeron 138 pacientes con diagndstico de
neumonitis por hipersensibilidad (NH). 34 con fenotipo positivo para

Tabla péster 194

autoanticuerpos (NH Acs+). Ademas se incluyo un grupo de referencia
con sujetos clinicamente sanos (HC). Se genotipificaron 12 polimor-
fismos de un solo nucleétido, empleando discriminacién alélica por
gPCR. Para el andlisis estadistico se utiliz6 el Epi Info7 y SPSS v.20.
Resultados: Empleando el modelo dominante de asociacién genética,
se realizaron comparaciones entre los tres grupos de estudio. Para
rs7125062 en MMP1 (CC vs CT+TT), se encontré una asociacion al
comparar grupos de pacientes con sujetos sanos: NHAcs+ vs HC (p =
8,6E-09, OR = 10,62, IC95% = 4,34-25,96); NH vs HC (p = 0,001, OR =
7,85, 1C95% = 4,54-13,57). Para el rs 11646643 en MMP2, se observa
una asosiacion en el grupo de pacientes NHAcs+ vs NH por un mode-
lo genético dominante (GG vs GA+AA), (p = 1,4E-03, OR = 8,11, IC95%
=1,83-35,84). En un andlisis de regresion lineal, rs11646643 (GA+AA)
se asocié a una diferencia en la FVC basal/12 meses (p = 0,0013, b =
0,228, 1C95% = 1,97-16,72).

Conclusiones: Hay SNPs asociados al riesgo a desarrollar neumonitis
por hipersensibilidad y con evolucién clinica al desarrollo de un feno-
tipo transformante de autoanticuerpos positivos.

195. IMPORTANCIA DE LA ANAMNESIS OCUPACIONAL Y
AMBIENTAL EN LA ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL
DIFUSA

V. Martin, L. Capone, J.L. Viiia, L. Alves, 1. Palma, A. Resguardo,
M. Natiello, R. Estevan, M.I. Medin, M. Vescovo, D. Martinez,
L. Lagrutta, J. Falco, G. Zunino, L. Castro Zorrilla, S. Inwentarz,
C. Mosca y D. Palmero

Instituto de Tisioneumonologia Prof. Dr. Ratil Vaccarezza-UBA.

Introduccién: Las enfermedades pulmonares difusas (EPD) son un
grupo heterogéneo de mas de 200 entidades que afectan el parénqui-
ma pulmonar de manera difusa generando distintos patrones de in-
flamacién y fibrosis. Las EPD secundarias a exposicién ocupacional o
medioambiental comprenden de 15-20% del total de neumopatias
intersticiales. Los consensos internacionales coinciden en recomendar
la pronta derivacion de estos pacientes a centros de referencia espe-
cializados en patologia intersticial con un abordaje a través de equi-
pos multidisciplinarios. En nuestro Instituto, la puerta de entrada al
Comité de Enfermedades Intersticiales es el Consultorio de Patologia
Ocupacional respiratoria. Objetivos: evaluar la prevalencia de EPD de
origen ocupacional o ambiental en pacientes derivados al Comité de
Enfermedades Intersticiales y la importancia de la anamnesis espe-
cializada.

HP Ab (+) HP HC

— o 34) (@=104) @=184) HP Abs (+) vs. HP HP Abs (+) vs. HC HP vs. HC
n F (%) n F (%) n F (%) p OR (C195%) P OR (CI 95%) P OR (CI 95%)
MMPI
rs7125062
Genotype
cc 7 20.59 27 2596 135 73.37
CT+TIT 27 79.41 77 74.04 49 26.63 0.64 1.35(0.52-3.46) <0.001 10.62 (4.34-25.96) <0.001 7.85(4.54-13.57)
Allele
c 30 44.12 105  50.48 274 74.45
i § 38 55.88 103 49.52 94 25.55 04 1.29 (0.74-2.23) <0.001 3.69 (2.16-6.29) <0.001  2.97(1.99-4.09)
MMP2
rs11646643
Genotype
GG 2 5.88 35 33.65 77 41.85
GA+AA 32 94.12 69 66.35 107 58.15 <0.001 8.11 (1.83-35.84) <0.001 11.51 (2.67-49.49) 0.2 1.41(0.85-2.34)
Allele
G 23 33.82 102 49.04 201 54.62
A 45 66.18 106  50.96 167 45.38 0.03 1.88 (1.06-3.33) <0.001 2.35 (1.36-4.05) 0.2 1.25(0.88-1.75)

Definition of abbreviations:

HP= hypersensitivity p ; HC= Healthy
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Material y métodos: Estudio descriptivo-retrospectivo que incluye
a pacientes derivados al Comité de Enfermedades Intersticiales del
Instituto con EPD para diagnéstico y tratamiento. Se realizé un ana-
lisis de las historias clinicas de los pacientes asistidos desde enero a
diciembre de 2017 con enfoque en la anamnesis ocupacional y am-
biental.

Resultados: Se evaluaron 50 pacientes. 32 (64%) hombres y 18 (36%)
mujeres. Media de edad 55,4 afios + 13,3. Con historia de tabaquismo
23 (46%) pacientes, y exposicion a drogas-amiodarona- 2 (4%) pacien-
tes. 27 (54%) pacientes presentaron exposicién ocupacional o
medioambiental, algunos inclusive a mas de 1 particula: 11 a amianto,
1 aindium, 3 a plumas de aves, 9 a silice, 1 a poliuretanos, 2 a granos,
1 a mohos. Se diagnosticaron 16 (32%) pacientes con enfermedad in-
tersticial de origen ocupacional o medioambiental: en 9 asbestosis, en
2 silicosarcoidosis, en 1 proteinosis alveolar y en 4 neumonitis por
hipersensibilidad.

Conclusiones: En nuestro trabajo la prevalencia de las EPD secunda-
rias a exposicién ocupacional o medioambiental comprendié un nu-
mero mayor del total de neumopatias intersticiales que las descriptas
en la literatura. Dicho hallazgo puede deberse a que la anamnesis fue
realizada por expertos en patologia ocupacional respiratoria, remar-
cando que la historia clinica ocupacional y medioambiental especia-
lizada es una herramienta fundamental a la hora de plantear el posi-
ble diagnéstico de los pacientes evaluados por EPD.

196. CONTRIBUCION DEL PANEL DE MIOSITIS EN EL ESTUDIO
DE PACIENTES CON ENFERMEDADES PULMONARES
INTERSTICIALES Y SOSPECHA DE ENFERMEDAD DEL TEJIDO
CONECTIVO

J.C. Maya, C. Cuellar, F. Reyes, M. Salinas, M. Florenzano y V. Wolff

Universidad de Chile. Instituto Nacional del Torax.

Introduccion: La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es habitual
en algunas enfermedades del tejido conectivo (ETC). Es frecuente
que las miopatias inflamatorias idiopaticas (MII) se inicien o predo-
minen clinicamente en el pulmén y que las manifestaciones extra-
pulmonares sean sutiles, por lo que el diagnéstico se apoya en au-
toanticuerpos séricos. Los nuevos anticuerpos especificos y
asociados a MII (Ilamados “panel de miositis”) han ayudado a iden-
tificar nuevas entidades clinicas en el espectro de las MII, como el
sindrome antisintetasa (SAS), la miopatia asociada a MDA-5, sindro-
mes de sobreposicion y neumonias intersticiales con rasgos autoin-
munes. El objetivo de este estudio es evaluar el aporte del panel de
miositis en una cohorte de pacientes chilenos con EPI idiopatica y
sin una ETC definitiva.

Material y métodos: Desde enero 2017 se realiz6 un panel de mio-
sitis (16 anticuerpos, Immunoblot) a 111 pacientes con EPI y sospe-
cha de ETC pero sin un diagnéstico definitivo a través de otra he-
rramienta diagnéstica, en el Programa de Pulmén-Reumatoldgico
del Instituto Nacional del Térax, Santiago, Chile. Se compararon las
caracteristicas basales clinicas y serolégicas de los pacientes que
se asociaban mas frecuentemente a la probabilidad de tener un
panel positivo (prueba de chi-cuadrado o de Fisher seglin corres-
pondiera).

Resultados: El panel de miositis fue positivo en 56 pacientes, siendo
SAS el diagnéstico final mas prevalente (27%). Los 3 mas frecuentes
fueron Ro-52 (64%), PM/Scl-75 (21%) y el Ku (14%). Las caracteristicas
mads asociadas con panel positivo fueron, entre otras, la presencia de
fenémeno de Raynaud (p = 0,033), miositis (clinica y/o elevacién de
creatinquinasa) (p = 0,02), manos de mecanico (p < 0,001), anticuerpo
Ro (p <0,001) o La (p < 0,001), la presencia de patrén neumonia in-
tersticial no especifica asociado a neumonia en organizacién (p =
0,026) y ausencia de patrén de neumonitis por hipersensibilidad en
la tomografia computada de térax (p = 0,008) (tabla).

Tabla 1 Panel Positivo (n=36) Panel Negative (n=33)

n % n (tot)™ % P X2 1 Fisher)
Mujer 40 1% 40 I 73% 0,870
Historia de tabaquismo 18 | 3% 15 | 27% 0380
Caracteristicas Clinicas
Raynaud 2 61% 13 (43) 30% 0,03"
Artritis 10 34%, 10 {47) 21% 0.5
Fiebre 8 1% 2(43) 5% 047
Miositis 16 20% 3(48) 6% 0,02*
Manos de mecanico 2 8% 4 (43) 2% <0,001"
Gottron 13 3% 1148) 2% o001
Rash heliotropo 12 7% 2(48) 4% 0.04"
Ulceras cutaneas 3 4% 0749) 0% 002"
Esclerodactilia 13 22% 6 (48) 13% 0.54
Telangiectasis periungueaes 26 6% 10 (46) 22% 0,04
Telangiectasis palmares 5 9% 4(47) B% 0.88
Manos pufiy 4 7% 3 (48) 6% 0.e2
Serologia
ANA POSITIVO £ 6% 27 (50) 52% 0.29
ANA +> 1160 an -]
ANA + < 1180 7 19
Anti DNA 4 7% 0(35) 0% 029
RO+ 32 57% 2 (49) 4% <0.001"
LA+ 12 21% 0(48) 0% <0,001"
SM + 4 7% 3 (49) 6% 1
RNP + ] 14% 3 (48) % 0.35
SCL-T0 + 0 0% 2748) 4% 043
JOT + 2 4% 1(50) 2% 0.51
Factor reumatodie positivo 10 26% 13 (50) 26% 0.13
Patrones en TAC
NIU 5 9% -] 14% 0238
NINE 27 48% 24 43% 0,384
NO (] 14% 5 0% 0.28
NINE + NO ) 43% 4 % 0,026
NIL 1 2% 0 0% 032
Inclasificable 1 2% 2 4% 0.163
M. por hipersensibfidad [1} 0% 6 1% 0,008

"p<005
** tot: datos totales disponibles

Conclusiones: La incorporacién del panel de miositis ha ayudado a
definir mejor el diagnéstico de pacientes con EPI-ETC. Presentamos
elementos clinicos y serolégicos que mejoran el rendimiento de este
examen, optimizando su uso.

197.A FOTOBIOMODULACAQ ATENUA A SECRESIAO DE CITOCINAS,
TGFf E DEPOSICAO DE COLAGENO NAS VIAS AEREAS EM MODELO
EXPERIMENTAL DE FIBROSE PULMONAR

A. Aparecida-Brito, N.C. Rigonato-Oliveira, T.G. Santos, C.E. Alves,
K.Z. Herculano, S.S. Soares, S. Kamei, R.P. Vieira, F. Aimbire
e A.P. Ligeiro-Oliveira

Laboratério de Imunologia Pulmonar e Exercicio (LABPEI). Universidade
Nove de Julho (UNINOVE).

Introducado: A fibrose pulmonar (FP) é uma doenca intersticial que
apresenta fatores de risco genéticos e ambientais, com pobre prog-
néstico e tratamento eficaz disponivel. Varios modelos experimentais
tém sido propostos afim de elucidar os processos fisiopatolgicos da
FP, bem como a descoberta de novas terapéuticas. Terapia com foto-
biomodulacgdo (FB) é relativamente nova e eficaz, sem efeitos colate-
rais, com baixo custo e possivel utiliza¢do no tratamento de doengas
pulmonares. Portanto o presente estudo teve como objetivo avaliar os
efeitos anti-inflamatoérios da FB em um modelo experimental de FP
induzida por bleomicina.

Material e métodos: Camundongos C57BL/6 foram divididos em 3
grupos experimentais: Controle, Fibrose e Fibrose+FB. Os animais fo-
ram anestesiados e receberam administragdo tinica de sulfato de bleo-
micina (1,5 Ul/kg por via intratraqueal). Ap6s 14 dias os animais ini-
ciaram a terapia com FB, realizada durante 7 dias (1x/dia). Vinte e
quatro horas apés o Gltimo tratamento, os animais foram sacrificados
para coleta do lavado broncoalveolar (LBA) e pulmdes. Foram analisa-
dos o ntimero total e diferencial de células, os niveis de IL-1p, IL-6,
TNFa, TGFp, IL-10, IL-17, IFNy, CXCL1/KC nos sobrenadantes do LBA,
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através do método ELISA, TGFp através da técnica de citometria de
fluxo e quantificacdo de deposicdo de coladgeno nas vias aéreas. Os
dados foram submetidos ao teste One-way ANOVA seguido do teste
de Newman-Keuls. Niveis de significancia ajustados para 5% (p <
0,05).

Resultados: Os Nossos resultados indicaram que a terapia com FB
reduziu a inflamag¢ao pulmonar, evidenciados pela reduc¢do na conta-
gem total e diferencial de células no LBA (p < 0,05), na producdo de
citocinas pré-inflamatérias IL-1p, IL-6, IFNy, e TNFa (p < 0,05), no
aumento da citocina anti-inflamatéria IL-10 (p < 0,001) e diminui¢do
no nivel de TGFf no BAL. Além disso, observou-se reducdo na depo-
sicdo de colageno nas vias aéreas (p < 0,001), bem como a redugdo
significativa na frequéncia de TGF-f3 nas células totais do pulmao ap6s
a terapia com fotobiomodulagdo (p < 0,01).

Conclusiones: Concluimos que a disponibilidade, boa reprodutibi-
lidade, eficacia, custo, auséncia de efeitos colaterais e seguranca
fazem da terapia com FB um dos mais promissores tratamentos
ndo farmacolégicos para as doengas pulmonares relacionadas a
fibrose pulmonar, por estar associada a um mecanismo celular que
envolve a modulagdo da resposta inflamatéria no pulmao e ate-
nuacdo da atividade do TGFB como agente pré-fibrético em fibro-
blastos.

198. ENFERMEDAD PULMONAR QUISTICA ASOCIADA A DEPOSITO
DE CADENAS LIGERAS

A. Morales, ]. Moreno, J. Gonzalez y R. Mercado

Hospital Universitario Dr. José Eleuterio Gonzdlez.

Introduccién: La enfermedad por depésito de cadenas ligeras, se
presenta en pacientes con mieloma multiple o macroglobulinemia
de Waldenstrom debido a la produccién excesiva de cadenas ligeras
por células plasmaticas. Los tejidos mas afectados son rifién, glan-
dulas salivales y tejido linfoide, siendo la afectacién pulmonar infre-
cuente.

Material y métodos: Presentamos el caso de un masculino de 63
afios de edad con antecedente de tabaquismo de 22 paquetes/afio,
ademas de linfoma linfoplasmocitico de bajo grado y carcinoma
epidermoide de laringe moderadamente diferenciado 8 afios atras.
Acude por historia de tos no productiva acompafiada de disnea de
medianos esfuerzos de 4 meses de evolucién, refiriendo ademas
fiebre ocasional y pérdida ponderal. A la exploracion fisica destaca
la presencia de estertores crepitantes bilaterales “en velcro” de
predominio basal. En la tomografia computada de alta resolucién
se observan mdltiples quistes centrales, nddulos e infiltrado en vi-
drio despulido bilateral, por lo que se realiza broncoscopia con
toma de biopsias.

Resultados: Se reportan cimulos de células plasmaticas intercala-
das con infiltrado linfocitico en espacios peribronquiales. Tinciéon
rojo Congo(-), CD20(-), CD138(+),Ki67 30%. La electroforesis de se-
roproteinas mostré un incremento no monoclonal en la fraccién
gamma, con banda de restriccién para IgM y fraccién lambda de
cadenas ligeras.

Conclusiones: Presentamos el caso de una recaida de linfoma de bajo
grado (macroglobulinemia de Waldenstrom) con afectacién pulmo-
nar. En la presentacion pulmonar primaria sin extensién extratoraci-
ca, la enfermedad se presenta de manera mas agresiva, con deterioro
progresivo de la funcién pulmonar requiriendo trasplante pulmonar.
En este caso, se inici6 tratamiento con rituximab presentando a las 8
semanas mejoria clinica y radiolégica.
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