50 Congreso Nacional de la SEPAR 109

mediatamente al finalizar el 6GMWT (Jjiri et al. International Journal
of COPD. 2014:9).

Resultados: Las caracteristicas demograficas, clinicas y funcionales
basales de los pacientes con HAP se muestran en la tabla 1. La distan-
cia enla 6MWT y la SpO2 final fueron de 433 (328-492) metros y 90
(83-93)%, respectivamente (tabla 2). Los pacientes con un indice
mDDR inferior a 7 presentaron mayor mortalidad a los 5 afios con
respecto a los pacientes con un indice mDDR mayor de 7 (60% y 30%,
respectivamente), p < 0,05 (fig.).

Tabla 1. Caracteristicas de los sujetos (n = 181)

Edad (afios) 62 (50-72)
Sexo, % mujer 116 (64)
IMC (Kg/m?) 25 (22-30)
FVC (% tedrico) 86 (75-99)
FEV1 (% tebrico) 83 (72-95)
DLCO (% tebrico) 53 (40-66)
TLC (% tedrico) 92 (82-102)
PAPm (mmHg) 46 (37-53)

BNP (pg/ml) (n = 90)
Pro-BNP (pg/ml) (n = 14)

146 (79-319)
191 (57-562)

Datos presentados como la mediana y rango intercuartilico, o nimero %. IMC, indice
de masa corporal; FVC, capacidad vital forzada; FEV1, volumen espiratorio forzado
en el primer segundo; DLCO, capacidad de difusion de monéxido de carbono; TLC,
capacidad pulmonar total;Sat02, saturacién periférica de oxigeno; PAPm presién
arterial pulmonar media; BNP, brain natriuretic peptide; NT pro-BNP, N terminal
fraction brain natriuretic peptide.

Tabla 2 Parametros de los sujetos en el GMWT(n = 181)

6MWD(m) 433 (328 a 492)
Sat 02 Inicial (%) 96 (94 a 97)

Sat 02 Final (%) 90 (83 a93)

A Sat 02 -6(-11a-3)
mDDR 5.51(2.98 a 8.39)

Datos presentados como la mediana y rango intercuartilico. SatO2 durante el 6MWT
fue calculado mediante la resta de la SatO2 basal y la final del 6MWT. Abreviaturas:
6MWD, Distancia del test de 6 minutos; SatO2, saturacién periférica de oxigeno;
Sp02, cambio en los valores de SatO2; mDDR, indice de desaturacién-Distancia
modificado.

Conclusiones: El mDDR es un buen parametro pronéstico en pacien-
tes con HAP. Se necesitan mas estudios para determinar el papel del
mDDR en términos de progresién de la enfermedad y respuesta al
tratamiento en pacientes respiratorios crénicos.

ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL
DIFUSA (EPID)

ANALISIS DE CONCORDANCIA PARA CELULAS PRESENTES EN EL
LAVADO BRONCOALVEOLAR DE PACIENTES CON PATOLOGIA
INTERSTICIAL SEGUN TIPO DE LECTURA Y LOCALIZACION
PULMONAR

M. Sarasate Azkona

Hospital Universitari Vall d’Hebron, Barcelona, Espafia.

Introduccién: El estudio del perfil inflamatorio del lavado broncoal-
veolar (LBA) es til en el diagnostico de enfermedades pulmonares
intersticiales (EPI) pudiendo evitar la realizacién de técnicas invasi-
vas. Una inica muestra puede ser representativa, si bien la realizacién

del LBA en aquel segmento con mayor afectacion parenquimatosa,
puede ser mas rentable. El objetivo es determinar la rentabilidad
diagndstica de la obtencién de muestras de LBA en diferentes 16bulos
pulmonares, asi como la variabilidad del recuento celular del LBA se-
gln la técnica de lectura empleada.

Material y métodos: Se incluyeron de forma prospectiva setenta pa-
cientes con EPI sometidos a LBA durante el proceso diagnéstico segui-
dos entre 5.2013-10.2015. Las muestras de LBA de 16bulo medio (LM)
fueron procesadas en dos laboratorios diferentes (LabH/LabR) proce-
diéndose al recuento celular a partir de 100 y 500 células respectiva-
mente. En aquellos pacientes con buena funcién pulmonar (FVC > 50%
y DLCO > 30%) (n = 46) se realizo doble LBA, en LM y l6bulo inferior
derecho (LID).

Resultados: Se obtuvieron muestras 70 muestras de LM y 46 de LID.
Las caracteristicas clinicas y demograficas se expresan en la tabla 1.
La concordancia del recuento celular sobre 100 células y sobre 500
células mostré una baja concordancia en todas las series, salvo en el
recuento linfocitario (tablas 2 y 3). Por otro lado, los estudios de con-
cordancia del recuento celular obtenido en diferentes l6bulos (n = 46),
mostraron alta concordancia entre ambas mediciones, independien-
temente del tipo de lectura.

Tabla 1. Caracteristicas clinicas y demograficas

Casos (n =70)

Sexo (Hombres), n (%) 37 (52,9)
Edad (afios), media (DE) 58,2 (15,3)
Diagndstico, n (%)

FPI 5(7,1)

NH crénica 14 (20,0)
BR_ILD_FIB-Enfisema 14 (20,0)
Sarcoidosis 12 (17,1)
Otros 25(35,7)
FVC (%pred), media (DE) 72,0 (18,4)
TLC (%pred), media (DE) 77,3 (21,6)
DLCO (%pred), media (DE) 55,8 (23,5)
KCO (%pred), media (DE) 67,0 (16,5)

Tabla 2. Concordancia del recuento celular entre diferentes 16bulos
LABHn=46 LM LID Concordancia  1C95%

Macréfagos (%) 705 (60,5-84,0) 69 (53,5-81,5) 0,786 0,675-0,896
Linfocitos (%) 11,0 (4,5-25,5) 12,5 (5,0-30,0) 0,907 0,854-0,960
Neutrofilos (%) 10,0 (5,0-18,0) 12,0 (7,0-18,0) 0,707 0,564-0,849
Eosinofilos (%) 0,0 (0,0-10)  00(0,0-10) 0,895 0,823-0,968

Tabla 3

LAB R n = 46 LM LID Concordancia  1C95%
Macroéfagos (%) 75,6 (56,1-92,5) 75,8 (63,3-90,2) 0,869 0,796-0,942
Linfocitos (%) 11,4 (2,2-27,0) 11,2 (2,0-23,2) 0,867 0,793-0,940
Neutréfilos (%) 2,6 (1,4-10,0)  3,4(1,6-104) 0,559 0,357-0,760
Eosindfilos (%) 1,2 (0,2-3,0) 1,4 (0,2-3,6) 0,910 0,860-0,960

Conclusiones: El recuento celular de las muestras de LBA difiere se-
gln la técnica empleada, siendo probablemente mas fiable aquella
realizada sobre un niimero total de células superior. El andlisis del LBA
en dos I6bulos pulmonares no aporta beneficios respecto al LBA sobre
un Gnico 16bulo.
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BENEFICIOS DE UN PROGRAMA DE DETECCION PRECOZ DE
ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES DIFUSAS EN
CENTROS DE ATENCION PRIMARIA

P. Rivera Ortega’, P. Luburich Hernaiz?, F. Ferrer Keysers?,
A. Conejero Olesti’, .M. Bantula Pi4 L. Planas Cerezales’,
V. Vicens Zygmunt!, . Escobar Campuzano’, R. Llatjos Sanuy’,
A. Bachs Salvadé!, J. Dorca Sargatal' y M. Molina Molina'

"Hospital Universitari de Bellvitge, Barcelona, Espaiia. 2SDPI El Prat,
Barcelona, Espafia. 3CAP El Prat, Barcelona, Espafia. “SDPI Hospitalet,
Barcelona, Espaiia.

Introduccion: Uno de los principales desafios en las enfermedades
pulmonares intersticiales difusas (EPID) es lograr un rapido diagnés-
tico y tratamiento; es por ello que fue creado el programa de detec-

Caracteristicas del Programa de Deteccién Precoz de Enfermedad Pulmonar

Intersticial Difusa con Centros de Atencién Primaria

Caracteristicas

Programa EPID
incipiente (n = 62)

Paciente

Edad-afios, media (DE) 71 (11,0)
Varones, N (%) 40 (64,5)
Antecedente de tabaquismo, N (%) 40 (64,5)
Paquetes-afio de tabaco, mediana (RIQ] 40 (30,0)
Comorbilidades limitantes de la vidaf, N (%) 21(33,8)
Muerte*, N (%) 4(6,5)
TACAR térax

Enfisema, N (%) 16 (25,8)
Patrén en el TACAR

NIU, N (%) 6(9,7)
Posible NIU, N (%) 15 (24,2)
Inconsistente con NIU, N (%) 41(66,1)
Otras pruebas

FVC-%, media (DE) 93,3 (20,4)
TLC-%, media (DE) 95,0 (19,8)
DLCO-%, media (DE) 65,8 (19,6)
Alteracién obstructiva en la espirometria, N (%) 19 (31,7)
T6MM-m, mediana (RIQ) 433 (118,0)
T6MM- SpO2 min, mediana (RIQ) 94 (4,0)
Biopsia pulmonar, N (%) 24 (38,7)
Criobiopsia, N (% de las biopsias pulmonares) 9 (37,5)
Biopsia quirtrgica, N, (%de las biopsias pulmonares) 14 (58,3)
Biopsia por Tru-cut, N (% de las biopsias pulmonares) 1(4.2)
Pruebas genéticas, N (%) 4(6,5)
Diagnéstico y tratamiento

Tiempo desde la solicitud de visita hasta la 1¢ visita- 2,2 (2,6)
meses, mediana (RIQ)

Tiempo desde la primera visita hasta el diagndstico-meses, 4,6 (7,9)
mediana (RIQ)

Diagnéstico definitivo, N (%) 56 (90,3)
Diagnéstico de EPID fibrética, N (%) 45 (72,6)
Fibrosis pulmonar ldiopatica (FPI), N (%) 13 (21,0)
Tratamiento activo (incluye el farmacolégico y no 37 (59,7)
farmacolégico)

Antifibréticof, N (% del tratamiento activo) 5(13,6)
Inmunomodulacién, N (% del tratamiento activo) 18(48,6)
Otros (deshabituacién tabaquica, evitar el antigeno 14 (37,8)
inhalado), N (% del tratamiento activo)

Trasplante pulmonar, N (%) 0(0,0)

EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; DE: desviacién estandar; RIQ: rango
intercuartilico (percentil 25-75); TACAR: tomografia axial computarizada de alta
resolucién; NIU: neumonia intersticial usual; FVC: capacidad vital forzada; TLC:
capacidad pulmonar total; DLCO: capacidad de difusién del monéxido de carbono;
T6MM: test de seis minutos marcha; m: metros; SpO2 min: saturacién de oxigeno
minima. fPor ejemplo: cancer, cardiomiopatia isquémica, accidente cerebrovascular,
enfermedad degenerativa, secuela de cirugia de alto riesgo. *Fecha de corte de datos:
noviembre 2016. fIncluye tratamiento antifibrético comercializado y en ensayo

clinico.

cién precoz de EPID en Centros de Atencién Primaria (CAP), para evi-
tar la demora en estos aspectos importantes.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de todos los casos conse-
cutivos referidos de los CAP a la Unidad Funcional de Intersticio Pul-
monar de julio/2012-julio/2015. Los médicos de atencién primaria
(MAP) fueron entrenados en la identificacién de EPID un afio antes de
iniciar el reclutamiento. Los pacientes fueron incluidos de 2 formas:
1) el MAP solicit6 una radiografia de térax (RxT), y después del resul-
tado, el radidlogo de atencién primaria solicit6 una tomografia axial
computarizada de alta resolucién de térax (TACAR-t); o 2) el MAP
directamente solicité6 un TACAR-t, en caso de sospecha clinica u otras
razones. En ambas situaciones, los pacientes fueron referidos a la Uni-
dad a través de un circuito rapido. Todos los TACAR-t fueron evaluados
por el mismo equipo de radi6logos. Fue recolectada informacién so-
cio-demografica, antecedentes de tabaquismo, comorbilidades, pa-
trén radiol6gico, otras pruebas diagnésticas, diagnoéstico final, trata-
miento, tiempo desde la solicitud de visita y hasta el diagnéstico, y
estado de supervivencia.

Resultados: 62 pacientes fueron incluidos. Las caracteristicas de los
pacientes, hallazgos en el TACAR-t, otras pruebas diagnésticas, diag-
nostico final y tratamiento se muestran en la tabla. En general, los
pacientes fueron adultos mayores (media 71 afios), con FVC preserva-
da (media 93%) y DLCO con disminucién leve-moderada (media
65.8%), buena condicién fisica (media TEMM: 433 m, SpO2 minima:
94%), pero un tercio de casos tuvieron comorbilidades limitantes de
la vida. El diagnéstico definitivo fue establecido en el 90% de los pa-
cientes, pero biopsia pulmonar fue requerida sélo en el 38.7% de los
casos. 45 (72.6%) pacientes tuvieron una EPID fibrética; y 42 de ellos
tenian una RxT previa. En un sub-andlisis de estas RxT se observd: 4
normales y 39 con anormalidades pulmonares intersticiales (11 en
senos costofrénicos, 15 subpleural y 13 difusa). Tratamiento activo fue
iniciado en el 60% de los casos.

Conclusiones: Un programa de identificacién temprana de EPID en
CAP mejora el diagnéstico y modifica la historia natural de la enfer-
medad, optimizando el enfoque terapéutico. Sin embargo, una pro-
porcién de pacientes no se benefician de este programa por edad
avanzada y comorbilidades.

CARACTERISTICAS DE LA SARCOIDOSIS Y REACCIONES
SARCOIDEAS DIAGNOSTICADAS POR EBUS EN NUESTRO MEDIO

C. Mosquera Gorostidi, X.R. Lopez Contreras, L. Jiménez Setuain,
I. Campo Esnaola, J.A. Cascante Rodrigo, P. Cebollero Rivas
y J. Hueto Pérez de Heredia

Complejo Hospitalario de Navarra, Pamplona, Espaiia.

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa mul-
tisistémica de causa desconocida, cuya forma de presentacién mas
frecuente es la endotoracica.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo. Nuestro ob-
jetivo ha sido revisar las caracteristicas clinico-radiolégicas de los
pacientes diagnosticados de esta enfermedad por EBUS en nuestro
medio durante el periodo de tiempo comprendido entre octubre de
2008 a julio de 2016.

Resultados: Se han incluido en el estudio 59 pacientes. Edad media:
52,2 £ 15 afios (75% < 65 afios), 52,5% hombres y el 57,6% no fumado-
res. E1 89% de los pacientes presentaban algiin sintoma al diagnéstico;
los mas frecuentes fueron: disnea 23 pacientes, tos 21 casos, pérdida
de peso en 12 y artralgias en 8. El 12% estaba recibiendo o habian re-
cibido previamente tratamiento con anticuerpos monoclonales y/o
quimioterapicos. Se realiz6 PET en el 20,3% de los casos y la captacion
media de las adenopatias que dieron el diagnéstico fue 3,67 (1,7-6,4).
El tamafio medio de la adenopatia principal en TC de térax fue de 1,83
cm (0,9-5,9). En el 13,5% el diagnéstico radiolégico fue de probable
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sarcoidosis, y en el 11,8% planteaba el diagnéstico diferencial con lin-
foma. El quantiferon fue positivo en 5 de los 16 pacientes a los que se
les realizd y la prueba de la tuberculina en 3 de 20 casos. La ECA esta-
ba elevada en 29 de los 48 pacientes, siendo su valor PROMEDIO de
70,2. Se realiz6 BAL en el 61%, encontrandose una linfocitosis en el
75% de los casos, con un porcentaje promedio de linfocitos del 26,7%;
el cociente CD4/CD8 era > 3,5 en el 55,6%. Se dispone de espirometria
forzada en el 88,1% de los casos, siendo la FVC normal en el 80,8%. En
el 59,3% se determiné la DLCO que fue normal en el 68,6% de los pa-
cientes. Recibieron corticoterapia el 47,45% de los casos.

Diagndsticos
Diagnéstico Casos

Sarcoidosis 51
Sarcoidosis por etanercept
Reaccion sarcoidea asociada a c. colon

1
3
Reaccién sarcoidea asociada a c. pulmén 1
Reaccién sarcoidea asociada a c. mama 1
Reaccion sarcoidea asociada a c. de préstata 1
Reaccién sarcoidea asociada a linfoma 1

Total 59

Estadificacion radioldgica de los sarcoidosis

Estadio n %
Estadio I 26 50%
Estadio Il 25 48,07%
Estadio III 0 0
Estadio IV 1 1,92%
Total 51 100%

Conclusiones: 1. La mitad de los pacientes con sarcoidosis diagnosti-
cados por EBUS en nuestro medio presentan un estadio radioldgico 1.
2. El 13,5% de nuestros pacientes tienen una reaccién granulomatosa
asociada a neoplasia o farmacos. 3. En un elevado porcentaje existe
una linfocitos en el BAL y mas de la mitad de los casos el cociente
CD4/CD8 es de > 3,5. 4. En la gran mayoria de nuestros pacientes no
existe afectacion funcional. 5. Casi al 90% de los pacientes se les rea-
liz6 espirometria y al menos a la mitad PFR completas, siendo norma-
les en alrededor del 80% de ellos.

CARACTERISTICAS Y EVOLUCION DE LA FPI DEL ANCIANO.
RESULTADOS PRELIMINARES

C. Sabater Abad', E. Fernandez Fabrellas!, G. Juan Samper?,
S. Herrera Lara?, R. Garcia Sevilla®, B. Safont Mufioz?,
J.N. Sancho Chust® y M.J. Soler Sempere®

IConsorcio Hospital General Universitario, Valencia, Espaiia. 2Hospital
Universitario Dr. Peset, Valencia, Espafia. *Hospital General
Universitario, Alicante, Espaiia. *Hospital Clinico Universitario,
Valencia, Espafia. *Hospital Clinico Universitario San Juan, Alicante,
Espafia. °Hospital General Universitario, Elche, Espafia.

Introduccién: Actualmente, son muchos los pacientes que se diag-
nostican de FPI a edad avanzada. Sin embargo, en algunos ensayos
clinicos de antifibréticos ya disponibles y en otros en marcha, la edad
superior a 80 afios es el limite permitido para incluir a los pacientes.
Por tanto existe poca experiencia sobre el perfil clinico-funcional de
la FPI diagnosticada en pacientes ancianos, su evolucién y pronéstico,
y es escasa la evidencia cientifica sobre los beneficios y seguridad de
los antifibréticos para tratar a los ancianos (> 80 afios). Nos propusi-
mos realizar un estudio multidisciplinar del Grupo de Trabajo EPID de

nuestra sociedad autonémica para caracterizar las posibles diferen-
cias clinico-funcionales, el abordaje diagnéstico y terapéutico, y la
evolucién de la FPI diagnosticada en pacientes ancianos (> 80 afios).

Material y métodos: Estudio prospectivo longitudinal de 3 afios de
duracién incluyendo pacientes diagnosticados de FPI (prevalentes e
incidentes) atendidos en nuestros hospitales. Presentamos los datos
del primer afio del estudio. Analizamos comorbilidad, sintomas y sig-
nos de consulta, procedimientos diagnoésticos empleados, tratamien-
to administrado y evolucidn de los pacientes analizando posibles di-
ferencias por la edad de diagnéstico (> 80 o < 80 afios) asi como
supervivencia utilizando test t, ANOVA, chi cuadrado y curvas de Ka-
plan-Meier. Nivel de significacién p < 0,05.

Resultados: Se incluyeron 104 pacientes (72% hombres), 84,2% de
ellos (85) tratados con antifibréticos. El 18,3% (19) tenian > 80 afios al
diagndstico (84,11 + 2,6), sin diferencias con < 80 afios en comorbili-
dad, exposicion toxicos ni clinica excepto menos tos referida (31,6% vs
68,4%; p = 0,019). Los hallazgos mas relevantes se muestran en la Ta-
bla 1. No encontramos diferencias significativas en cuanto a efectos
secundarios, % exitus ni causas entre grupos de pacientes. Hubo 26%
exitus, con supervivencia media de 31,7 + 6,2 meses, siendo significa-
tivamente menor en pacientes > 80 afios (13,4 + 8,8 vs 36,8 £ 7,2 me-
ses; p = 0,049).

Diferencias mas relevantes entre pacientes ancianos y no-ancianos

> 80 afios < 80 afios P

LBA realizado 471% 78,5% 0,014
VATS realizada 0% 32,1% 0,005
TCAR NIU-definitiva 100% 77,5% 0,062
%FVC basal 83,17 £+ 16,8 778 £17,9 0,3
%DLCO basal 376 £11,8 48,7+ 172 0,05
T6MM (metros) 343,5 + 64,3 434,7 +107,2 0,011
Tratamiento antifibrético 61,1% 98,2% 0,008
Exitus 31,6% 24,7% 0,56

Conclusiones: 1. Casi un 20% de nuestros pacientes con FPI se diag-
nostican con > 80 afios, cifra muy superior a la publicada, y estan
funcionalmente mas afectados. 2. Las técnicas diagnésticas invasivas
se utilizan menos y se prescribe menos el tratamiento antifibrético.
3. Aunque el % de exitus y sus causas fueron similares entre ambos
grupos, los pacientes ancianos tuvieron una supervivencia menor.
Beca FNCV 2015 “Perfil Intersticio.

CARACTERIZACION DE PACIENTES CON EPID CON RASGOS
AUTOINMUNES DE UN HOSPITAL TERCIARIO DE VALENCIA,

Y COMPARACION CON PACIENTES CON FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA (FPI) Y EPID LIGADA A TEJIDO CONECTIVO (EPID-ETC)

C. Sabater Abad, M.A. Moruno Benita, G. Juan Samper,
A. Navarro Soriano y M. Ramén Capilla

Consorcio Hospital General Universitario de Valencia, Valencia, Espafia.

Introduccion: Recientemente la ERS/ATS han propuesto los criterios
para definir un grupo de enfermedades intersticiales que sin tener los
criterios definitivos de enfermedad del tejido conectivo (ETC), si que
tienen caracteristicas relacionadas con ellas (EPID con rasgos autoin-
munes). El objetivo de este estudio es presentar nuestra experiencia
en esta patologia y relacionarla con la fibrosis pulmonar idiopatica
(FPI) y las EPID ligadas a conectivopatias definidas (EPID-ETC).

Material y métodos: Se han utilizado los datos del registro de pacien-
tes con EPID del Hospital General Universitario de Valencia diagnos-
ticados desde el afio 2011 hasta octubre 2016 y se han descrito las
caracteristicas demograficas, clinicas, radiolégicas y funcionales de
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este nuevo grupo comparandolas con los pacientes FPI y EPID-ETC. Las
variables continuas se han expresado como media + DE y se han com-
parado usando un “t-test de Student”. Las variables categdricas se
expresan en porcentajes y se han comparado con un test chi-cuadra-
do. Se realizaron curvas de supervivencia de Kaplan-Meier y se anali-
zaron las diferencias mediante el log rank-test. En todos los analisis
se considero significancia estadistica si el p-valor < 0,05.
Resultados: Se han incluido 116 pacientes, 58 con FPI, 34 con EPID-
ETCy 24 con EPID con rasgos autoinmunes (EPID-RA), destacando la
mayor edad de los pacientes FPI (75 = 9) en relacién a EPID-RA (66
17), y EPID-ETC (59 + 16). También FPI era mas frecuente en hombres
(72,4%) y exfumadores (51%) mientras que EPID-ETC predominaba en
mujeres (73,5%) y EPID-RA afectaba a hombres y mujeres por igual,
ambas sin asociarse con tabaquismo. El patrén radiolégico de UIP fue
muy poco frecuente en EPID-ETC (26,1%) y EPID-RA (15,2%), compa-
rado con pacientes FPI (80,7%). La afectacién funcional fue mayor en
FPI, sobretodo DLCO < 40% en FPI (62,2%) vs EPID-ETC (24,1%) y EPID
rasgos autoinmunes (36,8%). Las curvas Kaplan-Meier mostraron una
supervivencia a los 5 afios similar en pacientes EPID-RA y EPID-ETC
siendo ésta mucho menor en pacientes FPI.

Curvas de supervivencia (Kaplan-Meier)

R R

Supervivencia acumulada
o
T

p < 0,0001

T T T T T T T
0 20 40 60 80 100 120
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—FFI — EPID-RA —EPID-TC

Conclusiones: El nuevo grupo de pacientes con EPID y rasgos autoin-
munes tiene una prevalencia significativa y caracteristicas diferencia-
les con el resto de poblaciones FPI y EPID-ETC.

CARACTERIZACION DE PACIENTES CON NEUMONIA INTERSTICIAL
CON HECHOS AUTOINMUNES EN UNA SERIE DE PACIENTES CON
EPID Y COLAGENOPATIA

M.A. Nieto Barbero!, C. Vadillo Font?, M. Calderén Alcald’,
J.L. Alvarez-Sala Walther! y L. Abasolo Alcazar!

IServicio de Neumologia; 2Servicio de Reumatologia, Hospital Clinico
San Carlos. Madrid, Espafia.

Introduccién: Recientemente un grupo multidisciplinar de expertos
liderado por las sociedades ERS/ATS ha propuesto el término de Neu-
monia Intersticial con Hechos Autoinmunes para referirse al grupo de
enfermedades intersticiales del pulmén con algtn dato clinico o se-
rolégico que sugiere una enfermedad sistémica autoinmune, pero que
no cumple todos los criterios reumatolégicos para ser considerada

como tal. Objetivos: aplicar los criterios de clasificacién a los pacien-
tes registro de la consulta conjunta Neumologia/Reumatologia de
nuestra unidad EPID y describir sus caracteristicas.

Material y métodos: Se han analizado los casos con EPID y enferme-
dad de tejido conectivo vistos en la consulta conjunta desde enero de
2015 a septiembre de 2016.

Resultados: De los 108 pacientes revisados un total de 7 (6%) cum-
plian los criterios de IPAF. La edad fue de 62 afios, rango de 35-80.
Hubo predomino el sexo femenino (5/7). Los patrones radiolégicos de
la TACAR fueron 4 NINE y 3 posibles NIU. La alteracién funcional fue
muy variable con FVC 108% y DLCO 94% la mas leve a FVC 62% y DLCO
25% la mas grave. Tres pacientes se trataron con esteroides mas mico-
fenolato, dos de ellos con ciclos de ciclofosfamida IV, otro con esteroi-
des y ciclofosfamida IV, dos s6lo con esteroides y dos no recibian
tratamiento.

Conclusiones: Los datos preliminares muestran una frecuencia de 6%
de pacientes con neumonia intersticial con hechos autoinmunes entre
las colagenopatias con EPID, predominio femenino, patrén radiol6gi-
co de enfermedad fibrosante crénica, afectacién variable de la funcién
pulmonar y tratamiento habitual con esteroides mas inmunosupre-
sores.

CONSULTA MONOGRAFICA DE EPID: FPI, NUESTRA EXPERIENCIA

P. Latimori Cardach, A. Aurtenetxe Pérez, B. Salinas Lasa,

A. Sagarna Aguirrezabala, B. Galaz Fernandez, C. Sancho Sainz,
M. Intxausti Urrutibeaskoa, A. Mardones Charroalde,

M. Ponce Sanchez y V. Bustamante Madariaga

Hospital Universitario de Basurto, Vizcaya, Espafia.

Introduccion: Las neumonitis intersticiales idiopaticas (NII) son un
grupo heterogéneo de enfermedades, de causa desconocida, en las
cuales establecer un correcto diagnostico no solo es una necesidad,
sino todo un reto, requiriendo siempre un abordaje multidisciplinar.
La fibrosis pulmonar idiopatica es la forma clinica mas frecuente de
las NII, con un prondstico muy desfavorable. Nuestro objetivo fue ana-
lizar las caracteristicas de los pacientes con FPI y FP familiar visitados
en nuestra consulta.

Material y métodos: Se revisan los pacientes visitados en la consulta
de EPID durante el periodo de junio de 2014 a junio 2016, se seleccio-
nan aquellos con FPI y FP familiar y se realiza un analisis descriptivo.
Se recogen variables epidemioldgicas, clinicas, diagndsticas y terapéu-
ticas. Se revisa la carga asistencial generada, tiempo hasta el diagnds-
tico y tolerancia al tratamiento.

Resultados: 150 fueron los pacientes visitados en el periodo de estu-
dio. Diagnésticos: conectivopatias: 14. Drogas: 6. Ocupacionales: 9,
sarcoidosis: 9, NH: 4, FPI: 16, NINE: 7, NOC: 7, bronquiolitis: 3, desca-
mativa: 1, sin filiar: 24, no EPID: 22, en estudio: 24, FP familiar: 1,
LAM: 1, microlitiasis: 2. n: 17 (16 FPI, 1 FP familiar). Mujeres 4 (24%)
Hombres 13 (76%). Edad promedio: 70 afios (58- 79). No fumador: 6.
Fumador: 1. Exfumador: 10. IPA promedio 25. Comorbilidades: 6
(EPOC, cardiopatia, hepatopatia). PFR iniciales (% tedricos promedio):
FVC: 66, DLCO: 46, 73. Meses hasta el diagnostico: 5,88 (promedio).
Prueba diagnéstica utilizada: TACAR: 11, criobiopsia: 6, biopsia pul-
moén: 0. Tratamiento indicado: pirfenidona: 13, nintedanib: 1, ningu-
no: 3. Efectos secundarios: 5 (analiticos: 2, fotosensibilidad: 1, otros:
2. Carga asistencial: pacientes que ingresaron: 5 (N ingreso prome-
dio: 4,8), Visitas/mes de estudio: 0,71.

Conclusiones: El porcentaje de pacientes que han podido acceder a
un tratamiento antifibrético es alto. La carga asistencial que generan
estos enfermos es elevada. Pocos pacientes han necesitado de una
prueba invasiva para su diagnéstico. En algunos pacientes el proceso
diagnéstico puede dilatarse, lo que consideramos un aspecto a mejo-
rar en el manejo multidisciplinar.
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CRIOBIOPSIA TRANSBRONQUIAL EN EL DlA(iNf)STICO
DE LAS NEUMONIAS INTERSTICIALES IDIOPATICAS

M.A. Macia Palazén', B. Cosio Piqueras!, E. Sala Llinas',

B. Nuiflez Sanchez!, A. Alonso Fernandez!, F. Fiorentino Fiorentino’,
C. Gémez Bellvert', EJ. Verdd Rivera’, ]. Rodriguez Rosado?,

A. Ballester Ballester' y J. Sauleda Roig'

"Hospital Universitario Son Espases, Palma de Mallorca, Espafia
?Hospital Comarcal de Inca, Baleares, Espafia.

Introduccién: La histologia es fundamental para el estudio multidis-
ciplinar de las neumonias intersticiales idiopaticas (NII). La criobiop-
sia transbronquial es Gtil para obtener parénquima pulmonar pero su
experiencia en las NII es limitada. Nuestro objetivo es describir el
rendimiento diagndstico y la seguridad de la criobiopsia transbron-
quial en el estudio de las NIL

Material y métodos: Estudio prospectivo de 27 pacientes con sospe-
cha clinico-RX de NII a los que se realiz6 criobiopsia (diciembre 2011
hasta octubre 2016). A todos los pacientes se les realizé previamente
TACAR, pruebas funcionales respiratorias y ecocardiograma. El proce-
dimiento endoscépico se llevé a cabo en el quiréfano utilizando bron-
coscopio flexible, obteniendo 3-5 biopsias bajo control radioscépico.
El patdlogo de referencia evalud las biopsias (tefiidas con hematoxili-
na-eosina). Todos los diagnésticos fueron confirmados por el comité
multidisciplinar.

Resultados: Los pacientes (63% varones) tenian una edad (X + DE) de
66 * 12 afos, FVC 82 + 18%, FEV1/FVC 79 + 7%, DLCO 54 + 15%. El ran-
go del tamafio de las biopsias fue de 2-7 mm. Las muestras fueron
adecuadas (al menos 20 espacios alveolares) en 24 pacientes (89%).
Se obtuvo diagndstico especifico en 16 casos (59%): neumonia inters-
ticial usual (NIU n = 12), neumonia intersticial no especifica (NINE n
= 3) y bronquiolitis respiratoria asociada a enfermedad pulmonar in-
tersticial (n = 1). Como complicaciones se observaron 2 neumotérax
(ambos requirieron drenaje) y sangrado moderado en 4 pacientes (>
100 ml), uno de ellos present6 insuficiencia respiratoria grave, recu-
perandose tras 3 dias de ingreso. De los pacientes restantes, 9 fueron
diagnosticados mediante VATS (33%) [NIU (n = 5), neumonia intersti-
cial inclasificable (n = 2), una NINE y una bronquiolitis respiratoria
asociada a neumonia intersticial], y 2 de los pacientes por caracteris-
ticas clinico/radiolégicas (1 neumonia organizada, 1 NIU).
Conclusiones: La criobiopsia transbronquial para el estudio de pa-
cientes con sospecha de NII en nuestro medio, es una técnica ttil,
segura y evita la cirugia en el 59% de los pacientes.

Figura 1. NINE.

Figura 2. NIU.

ELEVACION DE LA SUPEROXIDO DISMUTASA EN LAS
ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES

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

"Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Mdlaga, Espaiia. *Vithas
Xanit International Hospital, Mdlaga, Espaiia. *Departamento de
Fisiologia Humana, Histologia Humana y Anatomia Patoldgica, Mdlaga,
Espaiia.

Introduccion: La disrupcion del balance oxidantes/antioxidantes en
el pulmon se cree que es un paso clave en las enfermedades intersti-
ciales pulmonares difusas (EPID), la enzima superéxido dismutasa
extracelular (EC-SOD o SOD-3) tiene un papel importante en las en-
fermedades pulmonares, modula la lesién oxidante, la inflamacién y
la fibrosis, demostrando ser protectora en varios modelos con enfer-
medad pulmonar intersticial, incluyendo la fibrosis pulmonar idiopa-
tica (FPI). El objetivo de nuestro trabajo es conocer la expresion de
SOD-3 en sangre en enfermos con EPID y su papel como posible bio-
marcador diagnéstico.

Material y métodos: Se extrajo una muestra de sangre en 35 sujetos,
24 con fibrosis pulmonar (FPI) y 11 con enfermedad pulmonar asocia-
da a enfermedad del tejido conectivo (EPID-CTD) segiin los criterios
de la ATS/ERS/JRS/ALAT y en 30 controles sanos. Los niveles de SOD se
midieron en plasma usando un kits de ELISA para Human SOD3 que
emplea el método Competitive-ELISA. Se recogieron variables clinicas
de la historia clinica de cada paciente. Se compararon los niveles de
SOD3 entre enfermos y sanos.

Resultados: Ambos grupos eran homogéneos sin existir diferencias
significativas en edad, sexo o por patologias (tabla). Todos los pacien-
tes tenian niveles significativamente mas altos de SOD3 (244,87 ng/
ml) que los sanos (153,54 ng/ml) (p = 0,0329) (tabla, fig.). No se en-
contraron diferencias significativas entre FPl y EPID-CTD para diferen-
ciar entre los subtipos de EPID. Las curvas ROC tenian un area bajo la
curva (AUC) para SOD3 en FPI de 0,75 con un punto de corte en 202,41
ng/ml. La sensibilidad (S) del SOD3 para FPI es del 73,33% con una
especificidad (E) del 73,33%. SOD3 para EPID-CTD tiene un AUC de
0,78, con un cut-off de 204,38, con S = 75% y E = 73%. No se estableci
relacién entre SOD3 y la clinica de los pacientes.

Conclusiones: Es la primera vez que se mide la respuesta al estrés
oxidativo en las EPID mediante la actividad enzimatica de la SOD3.
Los pacientes con EPID tienen altos niveles circulantes de SOD3 en
comparacién con los controles. El aumento de SOD3 circulante sugie-
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re una mayor proteolisis de SOD, quedando expuesto a los dafios del
estrés oxidativo en la matriz extracelular y apoya el papel protector
de la SOD contra la lesién pulmonar. Dado que la capacidad antioxi-
dante preservada es un requisito fundamental para el control del es-
trés oxidativo, se podria sugerir que los tratamientos antioxidantes
mejorarian el equilibrio redox en las EPIDs, abriendo asi nuevos tra-
tamientos.

ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL EN LA INFANCIA.
REVISION DE CASOS EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

M. Dominguez Begines, ].I. Gonzalez Marquez,
L. Carrasco Hernandez, E. Quintana Gallego, M.]. Moreno Valera,
M. Piera Gaboli e I. Delgado Pecellin

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafia.

Introduccion: Las EPI (enfermedades pulmonares intersticiales) re-
presentan una patologia poco frecuente en la edad pediatrica. Nuestro
objetivo es describir las principales caracteristicas de esta entidad en
este grupo de edad en un hospital de tercer nivel.

Material y métodos: Revision de pacientes menores de 14 afios diag-
nosticados entre enero 2003 y diciembre 2015 de EPI. Variables ana-
lizadas: sexo, edad y clinica al diagnéstico, hallazgos radiolégicos,
rentabilidad de la biopsia y tratamiento empleado.

Resultados: Se registran 29 pacientes con 17 diagnésticos diferentes
de EPL Los mas prevalentes: bronquiolitis obliterante y hemosiderosis
pulmonar idiopatica (4 pacientes), histiocitosis pulmonar, neumopa-

tia intersticial crénica de la infancia y glucogenosis pulmonar (2 pa-
cientes). Ratio mujer/varén: 1,4:1. Edad media al diagnéstico 3,84
afios. Un 52% debutaron con insuficiencia respiratoria hipoxémica, y
un 45% presentaban fallo de medro al diagnéstico. Otros sintomas
frecuentes: tos, disnea y polipnea. Los hallazgos radiolégicos mas pre-
valentes: infiltrado intersticial bilateral (55%), consolidacién y atelec-
tasia (17%), infiltrado algodonoso (10%), nédulos pulmonares (7%); sin
hallazgos significativos 3 pacientes. Realizadas 25 biopsias pulmona-
res, diagnésticas 22 de ellas (88%). En 2 pacientes el diagndstico fue a
través de biopsia cutinea/muscular. 83% de pacientes tratados con
corticoterapia prolongada oral diaria o intravenosa en bolo. 34% pre-
cisaron asociar otros inmunosupresores (hidroxicloroquina en 10 pa-
cientes y azatioprina en 3). 6 pacientes recibieron agentes quimiote-
rapicos y 2 exclusivamente tratamiento sintomatico. Se registraron 3
exitus.

Conclusiones: Las EPI constituyen un grupo heterogéneo de patologia
poco frecuente en pediatria. Existe mayor prevalencia en mujeres. Al
diagnéstico es predominante el fallo respiratorio agudo con o sin fallo
de medro. La biopsia pulmonar del area afecta constituye diagnéstico
de certeza. El tratamiento incluye inmunosupresores y/o quimiotera-
picos.

ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES DIFUSAS
RELACIONADAS CON EL HABITO TABAQUICO

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

Complejo Asistencial Universitario de Leon, Ledn, Espaiia.

Introduccion: El habito tabaquico tiene una prevalencia del 25% en la
poblacién general. Destacan 3 entidades causadas por el humo del
tabaco: bronquiolitis respiratoria asociada a EPI, neumonia intersticial
descamativa y la histiocitosis X. En otras enfermedades el tabaco fa-
vorece su aparicién: fibrosis asociada a la artritis reumatoide (AR) y
la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI). Los objetivos de este estudio son
evaluar las caracteristicas clinicas y demograficas de los pacientes con
EPID asociada a habito tabaquico revisados en consulta monografica
de EPID.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo realizado
sobre una base datos prospectiva e informatizada con doble control
de calidad de la informacién introducida en el que se han incluido 50
pacientes con EPID asociada a habito tabaquico revisados en la con-
sulta monogréfica de EPID. Las variables independientes incluidas han
sido edad, sexo, habito tabaquico, indice de paquetes-afio (IPA), pa-
trén radiol6gico de EPID, FVC, FEV1, FEV1/FVC, DLCO, afio de diagnés-
tico, pruebas diagndsticas y evolucién del paciente. Los datos se han
analizado mediante software SPSS Statistics 21.0.

Resultados: La edad media fue de 64,2 afios DS 12,6 |30-90|. 76% eran
varones. 28% fumadores activos y 72% exfumadores. La media del IPA
fue de 37,7 DE 19,5 |5-90]. 38% de los pacientes presentaban patrén
NIU en TCAR, 4% posible NIU, 8% inconsistente NIU, 1 paciente NINE,
18% BR-EPI, 28% histiocitosis X y 1 paciente NID. El 42% de los pacien-
tes tenian patrén de fibrosis pulmonar y enfisema (CFPE). La media
de FEV1 87% DE 18,1%, de FVC 95,3% DE 17,3%, FEV1/FVC 73,9% DE 9,6%
y DLCO 56,2% DE 19,2%. Los diagndsticos finales fueron: 32% FPI, 20%
fibrosis pulmonar asociada a AR, 28% histiocitosis X y 20% BR-EPI. Un
14% de los pacientes presentaron un carcinoma broncogénico (CB)
durante el seguimiento de su enfermedad. Las pruebas diagndsticas
realizadas se recogen en la tabla. Durante el seguimiento 1 paciente
fue trasplantado y 6 pacientes fueron exitus. No obtuvimos diferen-
cias estadisticamente significativas en la media de IPA, en los pacien-
tes con CFPE frente a los que no lo presentaban.
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Prueba Si No

Lavado broncoalveolar 18 (36%) 32 (64%)
Biopsia transbronquial 17 (34%) 33 (66%)
Biopsia pulmonar 5 (10%) 45 (90%)
Prueba marcha 6 minutos 14 (28%) 36 (72%)
Ecocardiograma 22 (44%) 28 (56%)
Sesioén multidisciplinar 16 (32%) 34 (68%)

Conclusiones: En nuestra serie, el IPA no influye en la presentacion
radiolégica de CFPE. La TCAR es una herramienta diagndstica funda-
mental en las EPID asociadas a tabaco. Es importante realizar un es-
trecho seguimiento e insistir en la deshabituacion tabaquica en estos
pacientes, por el riesgo de desarrollar CB.

ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES DIFUSAS (EPID)
Y SU ASOCIACION CON EL CARCINOMA BRONCOGENICO (CB)

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

y P. Rivas Lépez

Complejo Asistencial Universitario de Leon, Leon, Esparia.

Introduccién: La asociacion de CB y EPID se conoce desde 1952. La
fibrosis induciria la proliferacion y la atipia celulares, favoreciendo el
desarrollo de tumores. Los objetivos de este estudio fueron describir
la poblacién de pacientes que presentaban un CB asociado a EPID y
conocer la supervivencia de los mismos comparandola con la super-
vivencia del cancer de pulmén sin patologia intersticial de base.

Material y métodos: Estudio prospectivo realizado desde 2012. Se
han incluido 50 pacientes con diagnéstico de EPID y CB, revisados en
la consulta de EPID que han desarrollado CB (24%), o valorados en una
consulta de diagnéstico rapido de CB con patrén EPID en la TCAR
(76%). Las variables incluidas han sido edad, sexo, habito tabaquico,
IPA, patrén EPID, FVC, FEV1, DLCO, histologia,localizacién del tumor,
estadio, tratamiento, exitus y tiempo hasta el exitus. La supervivencia
se ha comparado con una muestra de pacientes con CB sin EPID reco-
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gidos desde 2012 a 2016.Los datos recogidos se han analizado me-
diante el SPSS 21.0.

Resultados: La edad media fue de 73,4 afios DE 9,1. 94% varones.70%
exfumadores y 26% fumadores. La media del IPA fue de 53,56 DE 19,1.
23 pacientes patrén NIU en TCAR (46%), 11 posible NIU (22%), 9 incon-
sistente NIU (18%), 4 NINE (8%), 2 BREPI y 1 histiocitosis X. 14 pacien-
tes tenian ademas enfisema significativo. La media de FEV1 85,7 DE
15,9%, FVC 94,4% DE 19,1% y DLCO 52,2% DE 16,8%. 58% de los tumores
en l6bulos superiores, 10% l6bulo medio y 40% 16bulos inferiores. 3
pacientes diagnéstico clinico-radiolégico (6%), 17 pacientes carcino-
ma epidermoide (34%), 14 pacientes adenocarcinoma (28%), 9 carci-
noma microcitico (18%) y 7 carcinoma NOS (14%). 13 pacientes en
estadio I, 9 en estadio II, 9 en estadio Il y 19 en estadio IV. Se realiz6
tratamiento quirdrgico a 10 pacientes, 7 fueron tratados con SBRT.27
pacientes han fallecido durante los 4 afios de seguimiento con una
media de 5,48 DE 4,79 meses desde el diagndstico hasta el exitus. La
media de meses de seguimiento fue de 10,62 DE 9,52. Observamos
una diferencia estadisticamente significativa en el tiempo medio de
supervivencia en los pacientes sin EPID frente a los asociaban CB y
EPID (p = 0,004).

Estadisticos de grupo

EPID N Media Desviacién  Error tip. de
tip. la media

Tiempo hasta st 27 5 481 4,7988 0,9235

exitus (meses) No 18 10,056 90,4898 2,2368

Conclusiones: El CB constituye una importante comorbilidad en los
pacientes con EPID, principalmente en aquellos con un patrén NIU. El
diagnéstico concomitante de CB y EPID tiene un impacto adverso en
la supervivencia, siendo menor que la de los pacientes que no tienen
una EPID de base. A pesar de la funcién pulmonar de estos pacientes,
17 recibieron tratamiento con intencién radical.

EVOLUC[()J\I DE LOS PACIENTES CON FPI' Y TRATAMIENTO
ANTIFIBROTICO: NUESTRA EXPERIENCIA EN EL HGU DE ALICANTE

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

Hospital General Universitario de Alicante, Alicante, Espafia.

Introduccién: Los nuevos firmacos antifibréticos han cambiado el
manejo y pronostico de los pacientes con fibrosis pulmonar idiopati-
ca (FPI) en los Gltimos afios. Hemos analizado la evolucién de los pa-
cientes tratados en nuestro centro y el impacto del tratamiento.
Material y métodos: Se realizé un andlisis descriptivo de los 32 pa-
cientes diagnosticados de FPI en nuestro hospital tratados con antifi-
bréticos desde 2012 hasta noviembre de 2016. Se analizaron datos
demograficos, las pruebas diagndsticas realizadas, el tratamiento re-
cibido y la evolucién de los pacientes. Se utilizaron curvas de Kaplan-
Meier para el andlisis de supervivencia.

Resultados: De los 32 pacientes tratados en nuestro hospital, 21
(65,6%) eran hombres, con una edad media de 68 + 9,5 afios. En cuan-
to al habito tabaquico, 19 de ellos (59,4%) eran fumadores o exfuma-
dores en el momento del diagnéstico. Dos presentaban antecedentes
familiares de FPI. En 21 pacientes (65,6%) el diagndstico se realizé con
TCAR, y en 11 (34,4%) mediante biopsia quirdrgica. Todos los pacien-
tes presentaban disnea al diagnéstico, en 29 de ellos (90,6%) se aus-
cultaban crepitantes tipo velcro, 25 (78%) asociaban tos seca, y en 7
(22%) se hallaron acropaquias. La mediana del tiempo desde el inicio
de los sintomas hasta el diagnéstico fue de 12 meses. La FVC media al
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Figura. Andlisis de supervivencia en un afio desde el inicio del tratamiento.

diagnéstico fue del 70% + 22, mientras que la DLCO media fue del
42,7% + 20,7. El tratamiento recibido incluyé pirfenidona en 25 pa-
cientes (78,1%) y nintedanib en 8 (25%). Dieciocho pacientes (56%)
requirieron también tratamiento con 02 domiciliario. En el tiempo de
seguimiento analizado, 15 pacientes (46,9%) fallecieron, el 60% de
ellos en el contexto de una exacerbacién aguda. En 2 de los pacientes
(6,3%) se realizé trasplante pulmonar. En los pacientes restantes, se
observé un descenso en la FVC al afio de 114 mL (2%), con una media
de 19 meses de seguimiento. La probabilidad de muerte al afio del
inicio del tratamiento fue del 45,8%, con la distribucién que se mues-
tra en la curva de supervivencia.

Conclusiones: Pese a la introduccién de los nuevos tratamientos, la
mortalidad a corto plazo de la FPI es muy elevada. Por ello, resulta
necesario analizar datos de mas pacientes y con una poblacién mas
homogénea para poder valorar las diferencias en cuanto al pronéstico
en la practica clinica real.

EXPERIENCIA INICIAL CON PIRFENIDONA EN LA FIBROSIS 3
PULMONAR IDIOPATICA (FPI) EN UN SERVICIO DE NEUMOLOGIA
DE UN HOSPITAL UNIVERSITARIO

A. Jaureguizar Oriol, J. Gaudé Navarro, M.A. Galarza Jiménez,
P. Castro Acosta, B. Martin Garcia, E. Barbero Herranz,
D. Chiluiza Reyes y E. Mafias Baena

Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madrid, Espaiia.

Introduccién: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es una enferme-
dad pulmonar intersticial difusa (EPID) progresiva, de mal pronéstico,
y con una supervivencia media de 2-3 afios tras el diagnéstico. La
pirfenidona fue el primer tratamiento antifibrogénico aprobado en FPI
leve-moderada segtn las guias ATS/ERS/JTS/ALAT de 2015 y la guia
NICE de 2013, tras varios ensayos clinicos que avalan su eficacia (CA-
PACITY, ASCEND).

Objetivos: Andlisis retrospectivo descriptivo de la evolucién clinico/
funcional en pacientes con FPI a los 12 meses de inicio de tratamien-
to.

Material y métodos: Pacientes diagnosticados de FPI mediante con-
firmacion radiol6gica con TACAR y/o biopsia pulmonar por videoto-
racoscopia (VATS) en los casos de posible FPI entre junio 2014-enero

2016, con FVC > 50-80% y DLCO > 35%, y que firman el Consentimien-
to Informado para ser incluidos en el Registro Espafiol de FPI. Se rea-
liza control evolutivo de capacidad vital forzada (FVC) y capacidad de
difusién de monéxido de carbono (DLCO). Se considera ausencia de
respuesta al tratamiento si existe un descenso > 10% en FVC en los
primeros 12 meses del inicio del tratamiento.

Resultados: Se incluyeron en nuestro estudio 17 pacientes con FPI
leve/moderada, 13 eran hombres (76%) con una mediana de edad 65,6
afios (DE 7,9). Se observé que sélo 4 (23%) tenian una caida de FVC
entre un 13% a 23,5% con fallecimiento posterior en todos ellos en un
plazo maximo de 18 meses. 7 pacientes (41%) se mantuvieron estables
tanto clinica como funcionalmente (caidas FVC 0,2-8%), e incluso se
detecté mejoria funcional > 10% en 6 pacientes. Respecto a evolucién
de la difusiéon (DLCO), al inicio del tratamiento, la media era del 48%
(DE 14,3%) y corregido por el volumen alveolar (KCO) 75,6% (DE
26,1%). 14 pacientes (82%) obtuvieron una mejoria global, observan-
dose una DLCO 56% (DE 35,2%), y una KCO del 83,7%( DE 29,5%). En
relacion a los posibles efectos secundarios del tratamiento con pirfe-
nidona, s6lo 2 presentaron pérdida de peso inferior a 3 kg, que se
autolimitd, y 1 alteracién hepatica leve, no obligando a modificar do-
sis, 0 a suspender tratamiento en ningin caso.

Conclusiones: La mayoria de los pacientes de esta pequefia serie, pre-
sentan una estabilidad clinica/funcional con pirfenidona. Presencia de
escaso nimero de efectos secundarios, que en ningtin caso ha obliga-
do a su suspension, o a modificar sus dosis. Se precisa ampliar la limi-
tada experiencia, de forma progresiva, contribuyendo en el Registro
Espafiol de FPI, para obtener mas informacién con este firmaco anti-
fibrético.

FACTORES CLINICOS PREDICTIVOS E IMPLICACIONES
PRONOSTICAS DEL ACORTAMIENTO TELOMERICO EN LA FIBROSIS
PULMONAR IDIOPATICA Y FAMILIAR

L. Planas Cerezales’, E. Garcia Arias-Salgado?, I. Buendia Roldan?,
A. Montes Worboys*, C. Esquinas Lépez?, L. Pintado Berninches®,
V. Vicens Zygmunt’, P. Luburich Hernaiz’, R. Llatjés Sanuy?’,

C. Machahua Huamani?, P. Rivera Ortega’, V. Leiro Fernandez?,

E. Balcells i Vilarnau®, E. Sala Llinas™, J. Cortijo Gimeno',

J. Dorca Sargatal’, R. Perona Abell6n®, M. Selman Lama®

y M. Molina Molina™

ICIBERES-Hospital Universitari de Bellvitge, L’'Hospitalet de Llobregat,
Espafia. ?’Advanced Medical Projects, Madrid, Espafia. *Instituto
Nacional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio Villegas, México
DF, México. “IDIBELL-Hospital Universitari de Bellvitge, L'Hospitalet de
Llobregat, Espafia. *Hospital Universitari Vall d"Hebron, Barcelona,
Espafia. ®Instituto de Investigaciéon Biomédica CSIC/UAM. CIBERER.
IDIPaz, Madrid, Espaiia. "Hospital Universitari de Bellvitge, L’'Hospitalet
de Llobregat, Espafia. $Hospital Alvaro Cunqueiro, Vigo, Espafia.
9Hospital del Mar, Barcelona, Espafia. ’Hospital de Son Espases,
Mallorca, Espafia. "Universitat de Valencia, Valencia, Espaiia.
12CIBERES-Hospital Universitari de Bellvitge-IDIBELL, L’Hospitalet de
Llobregat, Espafia.

Introduccion: El acortamiento anormal de los telémeros es uno de
los mecanismos vinculantes entre envejecimiento y fibrosis pulmonar
idiopatica y familiar (FPI, FPF); existiendo posible correlacién entre la
severidad del acortamiento telomérico y la progresion y el pronéstico
de la enfermedad. Sin embargo, el estudio telomérico conlleva un cos-
te y no esta disponible en la mayoria de centros. El objetivo de nuestro
estudio fue evaluar la existencia de variables clinicas que puedan ayu-
dar en la identificacién de pacientes con FPI y FPF con alto riesgo de
presentar acortamiento telomérico e investigar las implicaciones pro-
nosticas.

Material y métodos: Estudio observacional prospectivo multicéntri-
co. Casos consecutivos de FPI 'y FPF fueron incluidos al diagnéstico y
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seguidos durante 3 afios (2013-2016). Se recopilaron datos epidemio-
16gicos, inmunolégicos, hematol6gicos y signos de envejecimiento
prematuro. El prondstico se evalué6 mediante la necesidad de tras-
plante pulmonar y/o la mortalidad. Se utiliz6 una cohorte mejicana
de FPI para validar los resultados. El ADN se obtuvo de células epite-
liales de la mucosa bucal y de linfocitos de sangre periférica. La lon-
gitud telomérica fue medida previamente al inicio de cualquier trata-
miento mediante PCR cuantitativa y Z-score (media + DE) de controles
sanos de la misma edad. Un modelo de regresion logistica multiva-
riante se utilizé para el andlisis estadistico.

Resultados: 106 pacientes de la cohorte espafiola (68 FPI; 38 FPF) y
102 casos de FPI de la cohorte mejicana fueron incluidos. Los pacien-
tes con FPF fueron mas jévenes y menos fumadores pero con mayor
prevalencia de acortamiento telomérico grave. La agregacion familiar,
la edad menor de 60 afios y la presencia de alteraciones inmunol6gi-
cas y/o hematolégicas inespecificas se asociaron con una mayor pro-
babilidad de acortamiento telomérico. La mortalidad o la necesidad
de trasplante pulmonar fue superior al 65% entre los pacientes con FPI
y FPF menores de 60 afios y con acortamiento telomérico, indepen-
dientemente de la afectacién funcional al diagnéstico. Sin embargo,
los pacientes mayores de 60 afios presentaron un significante mejor
prondstico sin verse influenciados por su longitud telomérica.
Conclusiones: Los pacientes con FPI jévenes (< 60 afios) con altera-
ciones inmunoldgicas y/o hematolégicas inespecificas presentaron
mayor riesgo de acortamiento telomérico; y, en presencia de este, un
peor pronéstico respecto a los pacientes mas mayores.

IMPACTO CLINICO DEL COMITE MULTIDISCIPLINAR EN LAS
ENFERMEDADES PULMONARES INTERSTICIALES DIFUSAS (EPID)

J.M. Gonzélez Ruiz', R. Cordovilla Pérez’, I. de los Santos Ventura’,
M. Iglesias Heras!, M.A. Herndndez Mezquita', S. Jodra Sanchez,
D. Ludefia Cruz?, N. Novoa Valentin?, ].M. Ferndndez Hierro*

y M. Barrueco Ferrero!

1Servicio de Neumologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica; *Servicio de
Cirugia Tordcica; “Servicio de Radiodiagnéstico, Complejo Hospitalario
Universidad de Salamanca, IBSAL, Salamanca, Espafia.

Introduccion: El comité multidisciplinar (CMD) es actualmente el
estandar oro del diagndstico de las EPID siempre que haya verdadera
discusién e interaccion. El objetivo del trabajo fue determinar el im-
pacto sobre el diagnéstico clinico de la valoracién multidisciplinar de
las EPID en una consulta especializada.

Material y métodos: Pacientes diagnosticados de EPID desde enero
2013 hasta noviembre 2016, valorados consecutivamente por el CMD,
recogidos en una base de datos prospectiva. Se utiliz6 el programa
SPSS v.22 para el andlisis estadistico.

Resultados: Se estudiaron 84 pacientes, 78% varones, (edad media +
DE) =61 =9 afios. FVC = 71 £ 11% Dlco = 53 £ 17%. Historia de tabaquis-
mo se recogi6 en el 60,7%. Se realizé biopsia en el 70%, quirdrgica en
el 40,5%, criobiopsia en el 19%, transbronquial en el 5%. Los diagnésti-
cos clinicos-radiol6gicos mas frecuentes fueron; posible neumopatia
intersticial usual (NIU) = 32%; NIU = 14%; neumopatia por hipersensi-
bilidad crénica (NHC) = 13%; neumopatia intersticial no especifica
(NINE) = 8%; sarcoidosis = 6%; inconsistente NIU = 7,1%; neumopatia
organizada criptogenética (NOC) = 4,8%, neumopatia tabaquica = 4,8%.
Los diagn6sticos mas frecuentes del CMD resultaron: fibrosis pulmo-
nar idiopatica (FPI) = 34,9%; NINE = 9,6%; NHC = 8,4%; No clasificable
= 8,3%. La FPI se relacioné estadisticamente con la edad mas avanza-
da: 63 £ 6,6 vs 60 + 10 afios, p = 0,007. El 64% de los casos de posible
NIU resultaron FPI sin relacién con la edad (tanto en mayores de 65 o
70 afios). El cambio en el diagnéstico inicial se realiz6 en el 33%. Se
orient6 o modificd el tratamiento en el 27,7%. La concordancia diag-
néstica inicial, clinica, radiolégica, patolégica con el CMD fue mode-
rado o aceptable (Kappa = 0,47, 0,42 y 0,52 respectivamente).

Tipo de EPID CMD% Diagnéstico Diagnéstico Diagnéstico
patolégico % radiolégico %  clinico %

FPI 34,9

NIU 23,8 12 14,3

Posible NIU 12 3 32 19,8

Inconsistente NIU 1,2 9 71 8,6

NINE 9,6 4 13,1 83

NOC 4.8 42 4.8 4.8

NHC 8,4 4 83 13,1

Sarcoidosis 3,6 438 3,6 6

N. tabaquica 4,9 4.8 49 37

No clasificable 8,3 14

Conclusiones: El CMD precisé el diagnéstico inicial de las EPID en el
33% y orient6 el tratamiento en el 27,7%. Las concordancias clinicas,
radioldgicas, patoldgicas con el CMD son moderadas.

IMPACTO HOSPITALARIO DE LAS ENFERMEDADES PULMONARES
INTERSTICIALES DIFUSAS: ESTUDIO DESCRIPTIVO

S. Barril Farré, A.M. Rodrigo Troyano, G. Sudrez Cuartin, A. Feliu Ropero,
L. Lopez Vilar6, T. Franquet Casas, I. Castellvi, O. Sibila Vidal,
V. Plaza Moral y D. Castillo Villegas

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

Introduccién: Describir las principales caracteristicas epidemiol6gi-
cas de los pacientes con enfermedades pulmonares intersticiales di-
fusas (EPID) que ingresan en una sala de hospitalizacién convencional
de un Servicio de Neumologia de un centro hospitalario de tercer ni-
vel.

Material y métodos: Estudio descriptivo observacional en el que se
incluyeron todos los pacientes con diagnéstico de EPID ingresados en
el Servicio de Neumologia de nuestro centro desde enero de 2013
hasta diciembre de 2016, ambos incluidos.

Resultados: Se incluyeron 98 pacientes con EPID, que representaron
el 4,4% de los ingresos hospitalarios de Neumologia. 54 (55%) eran
mujeres, con una edad media de 74 (DT 13) afios. Los diagnésticos
especificos se resumen en la figura. Los valores de funcién pulmonar
previos al ingreso eran: FVC 67 (DE 21)% y DLCO 43 (DE 18)% del valor
de referencia. Los principales motivos de ingreso fueron: infeccién 57
(58%), proceso diagnéstico 17 (17%), insuficiencia cardiaca 11 (11%) y

14% Otros

15% No clasificable

4% NO
post-infecciosa 5% FPI
4% idiopatica

4% NE 8% NINE idiopatica

20% NHC 12% Connectivopatia

4% Tox RDT

10% Tox farmacoldgica

Figura. Diagnésticos especificos.
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la agudizacion 13 (13%). 84 (86%) pacientes ingresaron en insuficien-
cia respiratoria, 5 (5%) de ellos precisaron ventilacién mecanica no
invasiva y 4 (4%) ventilacién mecanica invasiva. La estancia media de
ingreso fue de 8,54 (DT 8,4) dias. El 10% de los pacientes fueron exitus
durante los 30 primeros dias de ingreso siendo la mortalidad total a
los 6 meses del 30%.

Conclusiones: Las EPID representan un bajo ntimero de ingresos hos-
pitalarios en un Servicio de Neumologia. Sin embargo presentan una
elevada mortalidad a corto-medio plazo. La infeccién respiratoria po-
dria representar un elemento desestabilizador en estas enfermedades
con mayor importancia que otras comorbilidades.

INCIDENCIA DE AFECTACION INTERSTICIAL TRAS INFECCION
POR GRIPE EN NUESTRO CENTRO

P.E. Hernandez Pérez!, N. Bethencourt Martin!, L. Pérez Méndez?,
V. Hernandez Garcia', D. Eiroa Gutiérrez', A.J. Pedrero Garcia®,
R. Dorta Sanchez' y B. Pino Calm'

"Hospital Universitario de Nuestra Sefiora de la Candelaria, Santa Cruz
de Tenerife, Espafia. 2Departamento de Epidemiologia Clinica y
Bioestadistica, Unidad de Investigacion, Hospital Universitario de
Nuestra Sefiora de la Candelaria y Gerencia de Atencién Primaria,
CIBER de Enfermedades Respiratorias, Instituto de Salud Carlos III,
Santa Cruz de Tenerife, Espafia. *Departamento de Epidemiologia
Clinica y Bioestadistica, Unidad de Investigacion, Hospital Universitario
de Nuestra Sefiora de la Candelaria y Gerencia de Atencion Primaria,
Santa Cruz de Tenerife, Espafia.

Introduccién: La infeccién por gripe causa en Espafia un gran niime-
ro de ingresos hospitalarios consumiendo una alta cantidad de recur-
sos. En los dltimos afios, se han descrito casos con aparente relacién
entre la infeccion por influenza y la afectacién intersticial secundaria.
Asi mismo, no se describen los factores de riesgo para padecerla y si
es posible prevenir su desarrollo. El objetivo de nuestro estudio fue
estimar la incidencia de afectacion intersticial tras infeccion por virus
influenza. Asi como factores que pudieran influir en su prevencién o
desarrollo.

Material y métodos: Estudio observacional longitudinal (serie de ca-
sos). Criterio de Inclusién: Todos los pacientes diagnosticados de in-
feccion confirmada por influenza, que presentaron confirmacién por
PCRy genotipo y que ingresaron en el Servicio de Neumologia duran-

Variable Afectacién Afectacibn de  No afectacion  Asociacién
intersticial radiografia de  radioldgica al  estadistica
confirmada por térax no alta (p valor)
TCAR al alta confirmada por

TCAR

Varones 12 (25%) 13 (27%) 24 (49%) 0,003

Mujeres 3(5%) 14 (21%) 49 (74%) 0,003

Obesidad 8 (16%) 12 (25%) 28 (58%) 0,951

No obesos 7 (13%) 13 (24%) 34 (63%) 0,951

Exposicion 9 (14%) 15 (28%) 39 (63%) 0,369

tabaco

No tabaquismo 6 (11%) 12 (23%) 34 (65%) 0,369

VMNI 4(22%) 6 (33%) 8 (44%) 0,176

No VMNI 11 (11%) 21 (22%) 65 (67%) 0,176

Serotipo A 13 (14%) 23 (25%) 56 (61%) 0,5

Serotipo B 6 (26%) 2(9%) 17 (74%) 0,5

Neumonia 10 (24%) 13 (31%) 19 (45%) 0,009

bilateral al

ingreso

No alteraciones 2 (6%) 4 (11%) 30 (83%) 0,009

en la radiografia
de térax al
ingreso

te el periodo comprendido entre el 1 de octubre de 2014 a 31 de junio
de 2016. Se excluyeron a los pacientes diagnosticados de EPID previa-
mente. Andlisis estadistico. Se resumen en media y desviacion estan-
dar o mediana y porcentaje, seglin naturaleza de la variable. Se reali-
za estimacién puntual y por IC95% para la incidencia de EPID. Los
andlisis de asociacién se realizaron a través de contrastes bivariados
con test de la chi cuadrado, con un nivel de significacion alfa para el
rechazo de la hipétesis nula del 5%. Se utilizé el SPSS versién 21.0.
Resultados: Un total de 120 casos fueron ingresados con diagnéstico
de infeccién por influenza en el periodo de estudio. Se excluyeron 4
casos diagnosticados de EPID previa. El 58% eran varones; edad media
55 + 14 afios. El serotipo mas frecuente fue el A (80%). Un 14% estuvie-
ron ingresados en UMI. Se observé un 13% de afectacién intersticial
confirmada por TCAR en el total de los pacientes recogidos y un 23%
presentd patrén intersticial por radiografia de térax que no se confir-
mo o descarté por TCAR. Se adjunta tabla con los resultados.
Conclusiones: Como conclusién, en nuestra muestra observamos una
incidencia del 13% de afectacion intersticial confirmada por TCAR tras
infeccién por influenza, esta cifra podria estar infraestimada dada las
limitaciones del mismo, entre las que encontramos una muestra pe-
quefia y la falta de confirmacién por TCAR del grupo con patrén in-
tersticial en la radiografia de térax. Se precisan mas estudios para
estudiar este fendmeno dada su importancia clinica.

LA BIOPSIA DE GLANDULA SALIVAL EN EL DIAGNOSTICO
DE SINDROME DE SJOGREN EN PACIENTES CON NIRA

P. Millan Billi', S. Barril Farré’, I. Castellvi’, L. Martinez Martinez',
T. Franquet Casas’, L. Lopez Vilaré', F. Aparicio?, O. Sibila Vidal'
y D. Castillo Villegas'

"Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Espafia. *Instituto de
Investigacion Biomédica, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau,
Barcelona, Espafia.

Introduccion: La entidad “neumonia Intersticial con rasgos autoin-
munes (NIRA)” se ha definido para agrupar a las neumonias intersti-
ciales que presentan rasgos de un proceso autoinmune subyacente
pero sin cumplir los criterios necesarios para establecer un diagnds-
tico definitivo. El objetivo del estudio es describir los resultados de la
realizacién de biopsia de glandulas salivales menores (BGSM) en pa-
cientes con NIRA y sospecha clinica de sindrome de Sjogren (SS).
Material y métodos: Estudio retrospectivo que incluyé pacientes con
NIRA y posible SS valorados desde 2013 en la consulta monografica
de Enfermedad Pulmonar intersticial difusa (EPID) del Hospital de la
Santa Creu i Sant Pau a los que se les realiz6 BGSM. Los pacientes
fueron sometidos al mismo protocolo de estudio que incluia: cuestio-
nario sistematico de sintomas y signos de conectivopatia, pruebas de
autoinmunidad sérica y valoracién por reumatologia en el caso de
posible NIRA. En aquellos casos sin diagndstico definitivo y sospecha
de SS se solicit6 la BGSM. El servicio de Cirugia plastica realizé la
BGSM en el labio inferior y se enviaron muestras al servicio de inmu-
nologia y anatomia patolégica. La BGSM se consider6 positiva por la
presencia de 1 o mas focos de > 50 linfocitos/mm?®. En pacientes bajo
tratamiento inmunosupresor se estableci6 el rango entre 20-50 linfo-
citos/campo.

Resultados: Se incluyeron un total de 17 pacientes, de los cuales 53%
eran mujeres con media edad de 75 afios (67-83 afios). De todas las
BGSM realizadas, 7 fueron positivas (41%) y en 3 pacientes ese hallaz-
go supuso un cambio terapéutico. La tabla adjunta se describe los
principales hallazgos. No se observaron complicaciones de la inter-
vencién quirdrgica.

Conclusiones: La BSGM es una prueba diagnéstica de bajo riesgo que
podria ser ttil en el proceso diagnéstico de las NIRA con sospecha de
SS subyacente. Se precisa ampliar la muestra para poder determinar
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Principales resultados

BGSM positiva (n = 7) BGSM negativa (n = 10)

Sindrome seco 57% 100%
Schirmer positivo 43% 30%

FVC media (litros) 3,15+ 0,85 2,3+0,59
FVC media (%) 77% =15 80% + 18
FEV1 media (litros) 2,26 + 0,65 1,73 £0,43
FEV1 media (%) 76% * 16 76% + 33
DLCO media (%) 51% + 22 53% +24
Patrén radioldgico

NINE 42% 80%

NIU 29% 0

NIL 29% 0

NO 0 10%
Otros 0 10%

ANA > 1:320 60% 70%

adecuadamente el perfil del paciente que se puede beneficiar mas de
este procedimiento.

MORBIMORTALIDAD POSTRASPLANTE EN PACIENTES CON
FIBROSIS PULMONAR Y ACORTAMIENTO TELOMERICO

M. Garcia Moyano!, L. Planas Cerezales?, M. Bullich Ramén?,

E. Garcia Arias-Salgado?, L. Pintado Berniches?,

B. Lépez-Muiiiz Ballesteros®, V. Vicens Zygmunt’, P. Rivera Ortega?,
A. Montes Worboys®, C. Berastegui Garcia', ]. Dorca Sargatal’,

R. Perona Abellén", A. Roman Broto' y M. Molina Molina™

"Hospital Universitario de Cruces, Barakaldo, Espafia. ?CIBERES,
Hospital Universitari de Bellvitge, L’'Hospitalet de Llobregat, Esparia.
3Consorci Sanitari Parc Tauli, Sabadell, Espafia. “Advanced Medical
Projects, Madrid, Esparfia. *Instituto de Investigacion Biomédica CSIC/
UAM, CIBERER, IDIPaz, Madrid, Espafia. SHospital Infanta Leonor,
Madrid, Espafia. "Hospital Universitari de Bellvitge, L’Hospitalet de
Llobregat, Espafia. 8CIBERES-Hospital Universitari de Bellvitge,
L’Hospitalet de Llobregat, Espaiia. *IDIBELL-Hospital Universitari de
Bellvitge, L'Hospitalet de Llobregat, Espafia. ’Hospital Universitari Vall
d“Hebron, Barcelona, Espafia. "Instituto de Investigacion Biomédica
CSIC/UAM. CIBERER, IDIPaz, Madrid, Espaiia. ?CIBERES. Hospital
Universitari de Bellvitge, IDIBELL, L’Hospitalet de Llobregat, Espafia.

Introduccién: La fibrosis pulmonar es una enfermedad pulmonar in-
tersticial difusa (EPID) progresiva e irreversible en la que el trasplan-
te pulmonar mejora supervivencia. Recientes estudios sugieren que
pacientes con afectacion telomérica podrian no ser buenos candidatos
por elevada mortalidad. Objetivo: evaluar pacientes con fibrosis pul-
monar trasplantados, con y sin acortamiento telomérico.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo retrospectivo.
Se incluyeron pacientes con EPID fibrosante diagnosticados en la UFIP
del Hospital Universitari Bellvitge transplantados recientemente en el
Hospital Vall d"Hebron. Se recopilaron datos epidemiolégicos, clini-
cos, radioldgicos y anatomopatolégico. El ADN se obtuvo de células
epiteliales de la mucosa yugal al diagnéstico. La longitud telomérica
fue medida mediante PCR cuantitativa y Z-score (media + DE) de con-
troles sanos de la misma edad.

Resultados: 29 pacientes con edad media 50,1 afios fueron incluidos
(FPI 27,5%, FP asociada 20,6%, NINE fibrosante 17,2%, AAEc 13,8%).
65,5% exfumadores y 31% historia familiar. Imagen radiolégica NIU
31%. Diagnéstico histolégico en 58% (38% VATS y 20,6% criobiopsia):
NIU 35%, NINE 24%, otros 41%. Antes de trasplante 13,8% pacientes
recibieron antifibrético. Se realizé estudio telomérico en pacientes
con sospecha clinica (41,3%), presentando acortamiento el 92%, el
61,5% grave (< p10). Los pacientes con telomeropatia fueron diagnos-
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Figura. Complicaciones postrasplante.

ticados a edad mas temprana (46,9 afios), la mayoria fue FPF o FPI, y
requirieron trasplante antes. Se hizo transplante unipulmonar (TUP)
en 69% y bipulmonar (TBP) en 31%. La mayoria recibi6 tacrolimus,
micofenolato y corticoides postransplante. Las complicaciones pos-
transplante se resumen en la figura. El 79,3% sobreviven postrasplan-
te. La supervivencia en pacientes con acortamiento telomérico fue del
83,3%y 75% en acortamiento grave. En 5/12 casos (41,6%) con acorta-
miento telomérico se realizé TBP, de los que cuales fallecieron 2 (40%).
En los otros 7 (58,3%) se hizo TUP, con supervivencia del 100%. El acor-
tamiento telomérico severo asocid significativamente mayor tasa de
morbilidad nefrolégica e infecciosa.

Conclusiones: El trasplante pulmonar es un tratamiento que aumenta
supervivencia en pacientes con EPID fibrosante asociada o no a telo-
meropatia. El mayor nimero de complicaciones en los pacientes tras-
plantados con fibrosis pulmonar y telomeropatia no asocia mayor
mortalidad pero requiere un abordaje terapéutico optimizado.

NEUMONIA INTERSTICIAL CON RASGOS AUTOINMUNES
VS. NEUMONIA INTERSTICIAL ASOCIADA A CONECTIVOPATIA

D. Badenes Bonet, O.A. Caguana Vélez, R. Chalela Rengifo,
A. Pros Simén, ]. Gea Guiral y E. Balcells Vilarnau

Hospital del Mar, Barcelona, Espafia.

Introduccion: El término IPAF (Interstitial Pneumonia with Autoim-
mune Features) se ha descrito recientemente para identificar a pa-
cientes con enfermedad pulmonar intersticial (EPI) y hallazgos clini-
cos, serolégicos o morfolégicos que sugieren conectivopatia
subyacente sin cumplir criterios especificos para el diagndstico de
alguna enfermedad; se desconocen las implicaciones clinicas de esta
entidad. El objetivo de este estudio ha sido describir las caracteristicas
clinico-funcionales y evolucion de los pacientes que cumplian crite-
rios de IPAF y compararlas con los pacientes con EPI asociada a conec-
tivopatia (EPI-CP).

Material y métodos: Se realiz6 un estudio retrospectivo que incluy6
pacientes con criterios de IPAF y pacientes con EPI-CP, visitados en el
dispensario monografico de EPI de nuestro centro de noviembre 2015
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a noviembre 2016. Se analizaron y compararon caracteristicas socio-
demograficas, tabaquismo, comorbilidades, patrén radiolégico, prue-
ba de la marcha (PM6m) y pruebas funcionales respiratorias al diag-
néstico y a los 2 afios.

Resultados: Se incluyeron 72 pacientes, 54 con EPI-CP y 18 con IPAF
(100% dominio morfolégico, 83,3% el serolégico y 22,2% el clinico). Al
comparar el grupo de pacientes con IPAF con el de EPI-CD, se observé
que en el grupo IPAF tenian mayor edad (70,8 vs 61,8), habia mayor
porcentaje de hombres (50% vs 20,4%) y de fumadores (55,6% vs
22,3%); ademas en el grupo IPAF hubo una menor prevalencia de os-
teoporosis (5,6% vs 33,3%), pero mayor prevalencia de dislipemia
(72,2% vs 31,5%), cardiopatia isquémica(16,7% vs 1,9%) y de diabetes
mellitus (44,4% vs 16,7%). Los patrones radiolégicos mas frecuentes
en los 2 grupos fueron la neumonta intersticial no especifica y la neu-
monia organizativa. Aunque no hubo diferencias estadisticamente
significativas en variables de funcién respiratoria ni de la PM6m al
diagnéstico, si se observé que de los pacientes que disponian evolu-
cién a los 2 afios (n = 50), los pacientes con IPAF mostraban mayor
deterioro de algunos pardmetros de funcionalismo respiratorio que
los pacientes con EPI-CD;(TLC 66% + 10,5 vs 79% + 13,4, p= 0,05 y DLco
44,4% + 14,9 vs 56, + 12,3, p < 0,05) ademas un menor porcentaje ha-
bian recibido tratamiento (corticoides y/o inmunosupresores [27,8%
vs 81,5%, p <0,001]).

Caracteristicas de los pacientes con IPAF y EPI-CP al diagndstico

IPAF (n=18) EPI-CP(n=54) Valorp
Edad (afios), media (DE) 70,8 + 11,5 61,8 +13 0,011
Tabaquismo, n (%) 10 (56,6) 12 (22,3) 0,017
Sexo masculino, n (%) 9 (50) 11 (20,4) 0,015
Comorbilidades, n (%)
Diabetes mellitus 8 (44,4) 9(16,7) 0,025
Cardiopatia isquémica 3(16,7) 1(1,9) 0,046
Dislipemia 13(72,2) 17 (31,5) 0,005
Hipertension arterial 13 (72,2) 30 (55,6) ns
Insuficiencia renal crénica 2 (11,1) 2(3,7) ns
Osteoporosis 1(5,6) 18 (33,3) 0,029
Neoplasia 2(11,1) 8(14,8) ns
Patrén radiolégico, n (%)
Neumonia intersticial no especifica 11 (61) 24 (44,4) ns
Neumonia organizativa 3(16,7) 7 (13) ns
Neumonia intersticial usual 1(5,6) 4(74) ns
Posible neumonia intersticial usual 3 (16,7) 2(3,7) ns
Neumonia intersticial descamativa 0(0) 2(3,7) ns
Neumonia intersticial linfoidea 0(0) 1(1,9) ns
Patrén quistico pulmonar 0(0) 3(5,6) ns
Patrén en mosaico 0(0) 1(1,9) ns
Bronquiolitis-EPI 0(0) 2(3,7) ns
Funcién pulmonar
FEV, (% ref.), media (DE) 73,6 + 16,9 75,5 £13,4 ns
FVC (% ref.), media (DE) 72,6 + 16,7 74,6 + 13,8 ns
TLC (% ref.), media (DE) 79,1 £ 14,7 81,4+ 14,6 ns
DL, (% ref.), media (DE) 62,7 £ 18 66,9 £ 19,3 ns
Pa0O, (mmHg), media (DE) 799+ 14 80,6 + 17,5 ns
PaCO, (mmHg), media (DE) 36,5 + 6,6 358+5 ns
Prueba de la marcha de 6 minutos
Distancia caminada (m), media (DE) 426 + 101,7 416,7 £ 95,3 ns
SpO, basal (%), media (DE) 957+22 96,8 + 2,1 ns
SpO, minima (%), media (DE) 92+48 92 +4,6 ns

Conclusiones: En nuestra serie, la IPAF present caracteristicas socio-
demograficas diferentes a la EPI-CD, y una peor evolucién de ciertos
parametros funcionales respiratorios. Se precisan mas estudios para
establecer si la IPAF es una entidad diferenciada y sus implicaciones.

NEUMONIA INTERSTICIAL NO ESPECIFICA IDIOPATICA: FACTORES
QUE CONDICIONAN LA EVOLUCION FUNCIONAL Y LA
MORTALIDAD

V. Esteban Ronda', B. Safont Mufioz', M. Marin Gonzalez',
E. Servera Pieras?, M.A. Molla Landete?, C. Mestre Alagarda*
y A. Ferrandez Izquierdo®

IServicio de Neumologia; 3Servicio de Radiodiagnéstico; “Servicio de
Anatomia Patolégica, Hospital Clinico Universitario de Valencia,
Valencia, Espaiia. *Servicio de Neumologia; *Servicio de Anatomia
Patoldgica, Hospital Clinico Universitario de Valencia, Universidad de
Valencia, Valencia, Espafia.

Introduccion: La neumonia intersticial no especifica (NINE) es una
enfermedad cuyo dificil diagnéstico requiere una actuacién multidis-
ciplinar. El objetivo de este estudio fue analizar si existen diferencias
en supervivencia y en evolucién funcional entre los pacientes con
NINE de causa desconocida que presentan manifestaciones clinicas
especificas al inicio del seguimiento y los que no.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo que incluyé
todos los pacientes con patrén radiol6gico (TACAR) sugestivo de NINE
y decision diagndstica multidisciplinar remitidos a Neumologia entre
diciembre de 1999 y septiembre de 2016. Se excluyeron los casos aso-
ciados a conectivopatias, firmacos o téxicos. Para el estudio se obtu-
vieron los datos de las historias clinicas protocolizadas y de los regis-
tros del laboratorio de exploracién funcional (inicio del seguimiento,
alos 6,12 y 24 meses): antecedentes, manifestaciones clinicas, radio-
logia, funcién pulmonar, lavado broncoalveolar, biopsia pulmonar
(cuando la habia), tratamiento y supervivencia desde el inicio del
seguimiento. La afectacién radiolégica se evalué mediante fibrosis
score. Utilizamos para el analisis de supervivencia el método Kaplan-
Meier y el log-rank test para comparar la supervivencia entre los 2
grupos. Para la funcién respiratoria, los 2 grupos se compararon me-
diante ANOVA y para identificar factores predictores de mortalidad
realizamos un andlisis multivariante. Se consideré que p < 0,05 apor-
taba significacién estadistica.

Resultados: Incluimos 55 pacientes con una media de seguimiento de
22 (£ 24) meses. La figura muestra que la presencia de manifestacio-
nes clinicas al inicio del seguimiento se asoci6 a peor supervivencia
(log rank, p = 0,031) y la tabla muestra que entre los pacientes con y
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Figura. Curva de supervivencia de pacientes con probable NINE idiopatica, en funcién
de la presentacién de manifestaciones clinicas o no al inicio del seguimiento (n total =
55).
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sin manifestaciones clinicas habia diferencias significativas en FVC,
FEV1, DLCO y TLC al inicio y a los 6 meses. Las diferencias no apare-
cieron a los 12 ni a los 24 meses. En el estudio multivariante las varia-
bles independientes que se asociaron a la mortalidad fueron: FVC (p
=0, 033), DLCO (p = 0,001) y la mayor afectacién del TACAR (p =
0,001).

Comparacién de la funcién pulmonar de los pacientes con probable NINE idiopatica
al inicio del seguimiento, a los 6 meses, a los 12 meses y a los 24 meses. (n = 51)

Variable

Media pacientes
asintomaticos

Media pacientes
con sintomas

Nivel de significacion

(n=13) (n=38)

FVC (L)

Al inicio 2,947 + 0,878 2,249 + 0,761 p =0,008
A los 6 meses 3,336+ 0,813 2,177 + 0,764 p =0,001
FEV1 (L)

Al inicio 2,381 10,639 1,901 + 0,632 p=0,023
A los 6 meses 2,650 + 0,565 1,842 £ 0,657 p =0,004
DLCO (L)

Al inicio 5,420 + 1,697 3,663 1,209 p =0,001
A los 6 meses 5,650 + 2,482 3,623 £ 1,665 p=0,017
TLC (L)

Al inicio 4,999 + 0,931 3,846 + 0,890 p =0,001
A los 6 meses 5,167 + 1,050 3,815+ 1,070 p =0,005

Difusién y volimenes pulmonares obtenidos por single-breath. Valores resultantes
de la media expresados en L + desviacién estandar.

Conclusiones: Los pacientes remitidos a una consulta de Neumologia
por afectacién radiol6gica compatible con NINE y diagnosticados de
NINE idiopatica evolucionan peor si presentan manifestaciones clini-
cas en el momento del diagnéstico. La peor supervivencia esta asocia-
da a mayor afectacién del TACAR y de la funcién pulmonar.

NUEVO MARCADOR EN PATOLOGIA INTERSTICIAL: AGE
ADVANCED GLYCATION END PRODUCTS (AGE)

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

"Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Mdlaga, Espafia. *Vithas
Xanit International Hospital, Mdlaga, Espafia. *Departamento de
Fisiologia Humana, Histologia Humana y Anatomia Patoldgica,
Facultad de Medicina, Mdlaga, Espafia.

Introduccion: En las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) es de gran interés el uso de biomarcadores para su diagnéstico,
seguimiento y tratamiento, sin que actualmente exista consenso so-
bre ellos. Los productos finales de glicacién avanzada (AGEs, Advan-
ced Glycation End-product) se incrementan en los procesos de estrés
oxidativo, inducen acumulacién excesiva de la matriz extracelular y
expresion de citoquinas profibréticas. Se ha demostrado su relacion y
la de su receptor RAGE en la patogenia de fibrosis pulmonar. El obje-
tivo de este estudio es valorar en EPID el posible papel biomarcador
de AGEs

Material y métodos: Se extrajo una muestra de sangre en 35 sujetos
con EPID, 24 con FPl y 11 con enfermedad pulmonar asociada a enfer-
medad del tejido conectivo (EPID-CTD) segtn los criterios de la ATS/
ERS/JRS/ALAT y en 30 sanos. Se excluyeron del estudio los pacientes
diabéticos y aquellos cuyo TACAR se realiz6 6 meses previos. Las
muestras fueron analizadas con un espectrofotémetro de fluorescen-
cia. Se compararon los niveles de AGEs entre enfermos y controles; el
rendimiento diagnéstico AGEs mediante analisis de curvas ROC.
Resultados: Las caracteristicas demograficas y clinicas se resumen en
la tabla. Todos los pacientes tenian niveles significativamente mas
altos de AGEs (valorados en unidades arbitrarias, UA) (3.005,035 +

800 - p = 0,0001
p = 0,038
600 °
400
0
Ages (FAU) PF AGEs CPD_RD  AGEs control

256,36) que los sanos (1.918,5 £ 145,72) (p < 0,0001) (fig.). En FPI los
niveles eran mas bajos (2.728,93 + 300,45) que en EPID-CTD (3.917,14
+566,36) (p = 0,038). Las curvas ROC tenian un area bajo la curva
(AUC) para AGE en FPI de 0,78 con un punto de corte en 2.370. La
sensibilidad (S) del AGEs para FPI es del 71,43% (1C95% = 0,41-0,91)
con una especificidad (E) del 80% (1C95% = 0,44-0,97). AGEs para EPID-
CTD presenta un AUC de 0,95, con un cut-off de 2.384,96, con S =
85,71% (1C95% = 0,42-0,99) y E = 80% (1C95% = 0,44-0,97). No se esta-
bleci6 relacion entre AGEs y las caracteristicas clinicas de los pacien-
tes.

FPI EPID-CTD Control p
(n=24) (n=11) (n=30)

Edad (afios) 63,33 +2,74 60+2941 58,3 + 3,46 NS

Sexo NS

Hombre 15 (62,5%) 5 (45,5%) 18 (60%)

Mujer 9 (37,5%) 6 (54,5%) 12 (40%)

Seguimiento 38,93 £ 6,65 4371 +7,88

(meses)

AGEs AU Enfermos 3.005,035 £ 1.918,5 + 145,72 p < 0,0001

256,36

AGEs AU 2.72893 3917, 14 + 0,038

300,45 566,36

Conclusiones: Este estudio muestra la relacién de los AGEs en las
EPID. Consideramos que seria un biomarcador (til en el diagnéstico
diferencial, especialmente en situaciones en las que sea dificil distin-
guir entre FPI y EPID-CTD. Este es el primer trabajo que permite dis-
tinguir entre FPI de EPID-CTD a través de un marcador en sangre. Una
determinacion sencilla de AGE podria permitir un diagnostico tem-
prano de EPID-CTD. Se necesitan sin embargo estudios con mayor
nimero de pacientes. AGE a través de sus receptores puede ser una
posible diana terapéutica en EPID.

PERFIL BASICO DE MUTACIONES EN LA FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA (PROYECTO EPID-FUTURO N¢ 0003/2015)

V. Guevara Velazquez', S. Jodra Sanchez?, .M. Gonzalez Ruiz?,
M. Barrueco Ferrero®, R. Cordovilla Pérez?, M.T. Rosales Dediés’,
R. Gonzdlez Sarmiento* y E. Bueno Martinez®

1Servicio de Neumologia, Complejo Asistencial Universitario de
Salamanca, Salamanca, Espafia. *Servicio de Neumologia, Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca, Instituto de Investigacion
Biomédica de Salamanca (IBSAL), Salamanca, Espafia. *Servicio de
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Neumologia, Complejo Asistencial Universitario de Salamanca, Instituto
de Investigacion Biomédica de Salamanca (IBSAL), Departamento de
Medicina, Salamanca, Espafia. *Instituto de Investigacion Biomédica de
Salamanca (IBSAL), Catedrdtico de Genética, Facultad de Medicina,
Salamanca, Espafia. SLicenciada en Biotecnologia. Laboratorio de la
Facultad de Medicina de Salamanca, Salamanca, Espaiia.

Introduccién: La fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) es la enfermedad
intersticial mas frecuente sin tratamiento curativo a dia de hoy. Los
estudios genéticos ofrecen la esperanza de identificar con mas preci-
sion a los individuos en riesgo de padecer FPI, definir su patogenia, y
quiza en algln futuro, poder crear tratamientos dirigidos selectiva-
mente a las vias genéticas y bioquimicas clave de la enfermedad. El
objetivo de nuestro estudio fue determinar la incidencia de mutacio-
nes en los genes de las telomerasas (TERT y TERC) en pacientes con
FPI familiar y esporadica en la provincia de Salamanca.

Material y métodos: Estudio retrospectivo sobre pacientes ya diag-
nosticados de FPI y estudio prospectivo sobre pacientes con nuevo
diagnéstico de FPI en el momento de comenzar el estudio. Se estimé
una poblacién diana de 15-20 sujetos con diagndstico de FPI por cri-
terios histolégicos y/o radiolégicos en seguimiento actual en la Con-
sulta de Patologia Intersticial y unos 5-10 nuevos diagnésticos de FPI
durante la realizacion del estudio. El estudio genético se llevé a cabo
mediante la extraccién de sangre periférica y el analisis posterior de
ADN en el laboratorio de la Facultad de Medicina.

Resultados: Dado el escaso nimero de pacientes diagnosticados en
este periodo de FPI (9 pacientes), se decidi6 estudiar genéticamente
a pacientes con otro tipo de enfermedades intersticiales, lo que tam-
bién permitia tener un grupo control. De un total de 19 pacientes, 13
eran varones (68,4%) y 6 mujeres (31,6%), con una edad media de
64,89 + 8,88 afios (rango 48-65). 7 pacientes eran no fumadores
(36,8%), 11 exfumadores (57,9%) y un fumador activo (5,3%). 8 pacien-
tes (42,2%) precisaron biopsia quirdrgica y biopsia transbronquial tan
s6lo un paciente (5,3%) para diagnéstico definitivo. De los 19 pacien-
tes, 9 (47,4%) presentaron FPI, 7 pacientes (36,8%) neumonia intersti-
cial no especifica (NINE), 1 paciente (5,3%) neumonia organizada
criptogenética (NOC), 1 paciente (5,3%) NINE versus enfermedad
autoinmune subclinica y 1 paciente (5,3%) NOC versus neumonitis por
hipersensibilidad. 7 pacientes (36,8%) presentaban antecedentes fa-
miliares (5 pacientes FPI y 2 pacientes NINE).

Conclusiones: De los 19 pacientes, se analizaron con éxito a 18 pa-
cientes, ya que en un paciente la muestra no fue valida. No se detec-
taron mutaciones genéticas en TERT y TERC en ningln paciente.

PIRFENIDONA EN EL TRATAMIENTO DE PACIENTES CON FIBROSIS
PULMONAR IDIOPATICA: EXPERIENCIA EN NUESTRO CENTRO

M. Arlandis Domingo, ].N. Sancho Chust, A. Talens Bol6s,
P. Herraiz Robles, E. Pastor Espl4, C. Senent Espafiol,
V. Molina Peinado y E. Chiner Vives

Hospital Universitario Sant Joan d’Alacant, Alicante, Espafia.

Introduccion: La pirfenidona es un firmaco disponible recientemen-
te para tratar la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI). El objetivo del tra-
bajo es revisar la experiencia en nuestro centro con este tratamiento.
Material y métodos: Estudio retrospectivo observacional, incluyendo
todos los pacientes tratados con pirfenidona. Criterios de inclusion:
pacientes diagnosticados de FPI con capacidad vital forzada (FVC) 50-
80%, difusion de CO (DLCO) > 35% y prueba 6 minutos marcha (P6MM)
> 150m. Se recogieron variables demograficas, funcién pulmonar,
efectos adversos (EA) y mortalidad al inicio del tratamiento, al afio, a
los 2 afios y a los 3 afios.

Resultados: Se incluyeron un total de 31 pacientes tratados con pir-
fenidona, edad 69 + 8 afios, 74% varones, 29% tabaquismo. Al inicio del

tratamiento presentaban FVC 62 + 12%, DLCO 46 + 19%, PEMM 334 +
125m. La media de duracién del tratamiento fue de 17 + 13 meses, con
retirada en el 54% (exitus 24%, intolerancia digestiva 58%, efectos cu-
taneos 12%, funcién pulmonar 6%) y una mortalidad global del 16%
(100% causa respiratoria). Los EA mas frecuentes fueron gastrointes-
tinales. Se evalué a 20 pacientes al afio de tratamiento (65%), con FVC
65 + 20%, DLCO 51 + 27% y P6MM 341 + 139m. La variacién media
respecto al inicio fue: FVC-2,7 + 12,1%, DLCO 3,6 + 13,4%, PGBMM 1
99m. La evolucién cualitativa fue: FVC mejoria 10%, estabilidad 60%,
empeoramiento 30% de los casos; DLCO estabilidad 90%, empeora-
miento 10% de los casos; P6MM mejoria 30%, estabilidad 35%, empeo-
ramiento 35% de los casos. Se evalué a 11 pacientes a los 2 afios de
tratamiento (36%), con FVC 66 + 15%, DLCO 50 + 28% y P6MM 265 +
121m. La variacién media respecto al inicio fue: FVC -2,18 + 12,99%,
DLCO -4,2 +17,9%, PEMM 63 + 121m. La evolucion cualitativa fue: FVC
estabilidad 82%, empeoramiento 18%; DLCO mejoria 9%, estabilidad
73%, empeoramiento 18%; P6GMM mejoria 55%, estabilidad 18%, em-
peoramiento 27%. Se evalu6 a 5 pacientes a los 3 afios de tratamiento
(16%), con FVC 71 £ 25%, DLCO 53,27%, PGMM 286 + 139m. La varia-
cién media respecto al inicio fue: FVC -8,8 + 18,1%, DLCO -7,4 + 21,9%,
P6MM -21 + 129m. La evolucién cualitativa fue: FVC estabilidad 60%,
empeoramiento 40%; DLCO estabilidad 80%, empeoramiento 20%;
P6MM estabilidad 40%, empeoramiento 60%.

Conclusiones: Pirfenidona consigui6 estabilizar la enfermedad en un
elevado porcentaje de los pacientes que utilizaron el tratamiento a
largo plazo, aunque destaca la elevada tasa de retirada del farmaco,
principalmente en relacion con la aparicién de efectos adversos.

PRESENTACION CLINICA DE LA SARCOIDOSIS EN PACIENTES
REGISTRADOS EN UNA CONSULTA MULTIDISCIPLINAR

P. Bogas Schay’, M. Pera Pera?, G. Bonilla Hernan!,
L. Gémez Carrera' y C. Tornero Marin!

"Hospital Universitario La Paz, Madrid, Espafia. >HIGA San Martin de la
Plata, Buenos Aires, Argentina.

Introduccion: La sarcoidosis es una enfermedad sistémica granulo-
matosa de etiologia desconocida con una presentacion clinica hetero-
génea. La anatomia patoldgica es de gran utilidad diagnéstica, pero
con frecuencia ha de combinarse con otras pruebas diagnosticas.
Objetivos: Analizar en nuestra cohorte de pacientes diagnosticados
de sarcoidosis las caracteristicas demograficas, las manifestaciones
clinicas y los hallazgos radiolégicos y espirométricos mas comunes.
Material y métodos: Estudio transversal de 52 pacientes con diagnds-
tico de Sarcoidosis derivados entre 1998-2016 a la Consulta multidis-
ciplinar de Conectivopatia y Pulmén de nuestro hospital. Tras la sos-
pecha clinica, se les realiz6 radiografia (Rx) de térax, tomografia
computarizada (TC), espirometria, broncoscopia (BC) y estudio histo-
l6gico mediante biopsia transbronquial (BPTB), mediastinoscopia o
videotoracoscopia.

Resultados: Se incluyeron 52 pacientes. 30 (57,7%) mujeres, 22 (47,2%)
no fumadores. La edad media de debut clinico fue de 47,3 + 13,6 afios.
En 4 fue un hallazgo casual, 48 (92,3%) presentaron sintomas, de ellos
el 50% tenia respiratorios; 37,5% tos y 33,3% disnea. En cuanto a las
manifestaciones extrapulmonares (MAEs), la articular fue la mas fre-
cuente (25%), seguida del eritema nodoso (14,6%) y uveitis (12,5%). El
principal hallazgo en la Rx de térax fueron las adenopatias hiliares
(69%). E1 92,3% present6 en la TC adenopatias y un 34,6% afectacion
intersticial, el patrén predominante fue el micronodular (23,1%). El
patron restrictivo se objetivé en 45 casos (88,2%). La BPTB/EBUS con-
firmé el diagnéstico histoldgico en el 67,3% de los 47 en los que se
realizo. De los 25 de los que se disponia de lavado broncoalveolar, el
80% tenia mas de 15% de linfocitos, y un 71,4% un indice CD4/CD8 >
3,5.
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Conclusiones: La mitad de nuestros casos debut6 con sintomas res-
piratorios, siendo la tos el mas frecuente. La MAEs mds comuan fue la
artritis. Los principales hallazgos radiolégicos fueron las adenopatias
hiliares y la afectacién micronodular. La BC permitié la confirmaciéon
histologica en el 67% en los que se realizé. La presentacion heterogé-
nea de esta patologia hace que la existencia de consultas multidisci-
plinares facilite el diagnéstico precoz.

l}ELACl()N ENTRE NIVELES DE VITAMINA D Y DENSIDAD MINERAL
OSEA EN PACIENTES CON ENFERMEDAD PULMONAR
INTERSTICIAL

L. Gomez Carrera, C. Tornero Marin, M.G. Bonilla Hernan,
A. Pieren Salazar, P. Aguado Acin, A. Balsa Criado y R. Alvarez Sala

Hospital La Paz, Madrid, Espafia.

Objetivos: Examinar la prevalencia de densidad mineral 6sea (DMO)
disminuida y sus posibles factores asociados, asi como los niveles sé-
ricos de calcidiol en los subgrupos de pacientes con enfermedad pul-
monar intersticial (EPI).

Material y métodos: Estudio retrospectivo en pacientes con EPI, de-
rivados desde Neumologia. Se han recogido datos demograficos, fac-
tores de riesgo para fractura, factores relacionados con la EPI, parame-
tros del metabolismo dseo y medidas densitométricas. La asociacién
entre DMO y factores asociados se evalu6 mediante andlisis de regre-
sién lineal.

Resultados: Se incluyeron 44 pacientes. La edad media fue de 65,6 +
13 afios, la mayoria mujeres (68,2%), de las cuales un 47,7% fueron
postmenopausicas y un 20,5%, premenopausicas. El 45,5% present6
EPI de origen idiopatico (4,5% NIU, 11,3% NINE y 31,8% NOC); el 34,1%,
sarcoidosis y el 20,5% restante por una miscelanea: vasculitis ANCA
(4,5%), alveolitis alérgica extrinseca (9,1%) y EPI asociada a artritis reu-
matoide, (6,8%). El 33,3% de los pacientes present6 DMO normal, un
47,6%, osteopenia y un 19%, osteoporosis. Con respecto a los niveles de
vitamina D, el 77,3% presenté niveles insuficientes (< 30 ng/ml) y el
40,9%, deficitarios (< 20 mg/dl), siendo un 6,8%, de éstos inferiores a
10 mg/dl. Se correlacioné de forma significativa la edad con el calci-
diol sérico asi como la DMO medida en cadera total, tridngulo de
Wards, trocanter y region intertrocantérea con la funcién renal. Se
demostré una asociacién inversa entre DMO en cadera y VSG. En el
analisis por grupos, se objetiv6 una poblacién mas joven, con una
media de edad de 55 + 1, en el subgrupo de sarcoidosis frente al de EPI
idiopatica (67,6 + 11) y misceldanea (73,5  8). Dicho subgrupo presen-
t6 una mayor DMO en cadera total, trocanter y regién intertrocanté-
rea, asi como menor FRAX. No hubo diferencias segtin el tipo de neu-
mopatia en la prevalencia de osteoporosis u osteopenia, en los niveles
de calcidiol y tampoco en el resto de parametros de metabolismo
6seo.

Conclusiones: A diferencia de los resultados de algunos estudios pre-
vios, no se encontraron diferencias entre los niveles de calcidiol en los
distintos grupos de EPI. La mayor DMO en sarcoidosis pudiera estar
en relacién con ser una poblacién mas joven. Tiene especial interés la
relacién indirecta entre DMO y VSG, concluyendo que la actividad de
la enfermedad puede jugar un papel determinante en la regulacién
del metabolismo 6seo.

TRADUCCION ESTANDARIZADA AL CASTELLANO DEL
CUESTIONARIO KING’S BRIEF INTERSTITIAL LUNG
DISEASE (KBILD)

G. Cotta Ramusino', I. Martin Robles?, P. Pefiacoba Toribio!,
A. Feliu Ropero!, S. Barril Farré’, O. Sibila Vidal', S. Birring?
y D. Castillo Villegas'

"Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Espafia. ?Hospital
Lucus Augusti, Lugo, Espafia. *King’ s College of London, Londres, Reino
Unido.

Introduccion: El KBILD es un cuestionario de calidad de vida validado
en inglés britanico para pacientes con enfermedad pulmonar inters-
ticial difusa (EPID). El cuestionario esta formado por 15 preguntas que
se reparten en 3 diferentes dominios: afectacion psicolégica, gravedad
de la disnea y sintomas de la enfermedad. El objetivo del estudio es
presentar los resultados de la traduccién de KBILD del inglés al caste-
llano.

Material y métodos: El proceso de traduccién se ha desarrollado a
través de 3 pasos. Primero se han realizado dos traducciones de la
version original en lengua castellana por dos diferentes traductores
cuya lengua nativa era el castellano. Posteriormente, un comité con
los traductores y los médicos ha valorado las diferencias semanticas
para la elaboracién de una versién unificada pre-test, que se pasé a un
grupo de 10 pacientes. Con las aportaciones de los pacientes se obtu-
vo una version final en castellano. Finalmente esta fue traducida al
inglés por dos traductores cuya lengua nativa era la lengua inglesa.
Esta version fue valorada por el autor original del cuestionario de
vida. Con todas las consideraciones finales se ha elaborado la versién
definitiva apta para la validacion del cuestionario.

Resultados: El proceso de traduccion no ha presentado importantes
diferencias culturales, siendo los conceptos analizados bien aceptados
en la cultura espafiola. Las dificultades mayores se han encontrado en
la traduccion de las respuestas mltiples (escala de Likert) en 7 pun-
tos. Conceptualmente la traduccién de los cuantificadores de tiempo
(p.ej every time-never y all of the time- none of the time) ha necesi-
tado la utilizacién de adverbios que no coinciden con una traduccién
literal. En la pregunta 6 la forma idiomatica “down in the dumps” no
se corresponde a un modismo espafiol y se ha traducido con el adje-
tivo “deprimido”. En la pregunta 7 la expresién “air hunger” no pre-
senta una forma equivalente en nuestro idioma y se ha necesitado
expresar el concepto a través de una perifrasis “he tenido que inspirar
de manera profunda y frecuente”.

Conclusiones: La rigurosa metodologia de traduccién ha sido esencial
para la produccién de la version en castellano del cuestionario de ca-
lidad de vida K-BILD, conceptualmente equivalente a la original y en-
tendible para los pacientes con EPID.

TRATAMIENTO ANTIFIBROTICO EN FPI ADMINISTRADO FUERA DE
FICHA TECNICA

C. Sabater Abad, E. Ferndndez Fabrellas, G. Juan Samper,
A. Navarro Soriano, R. Navarro Ivafiez y M. Ramén Capilla

Consorcio Hospital General Universitario, Valencia, Espafia.

Introduccién: El pronéstico de la FPI ha mejorado con el tratamiento
antifibrético, con un perfil de seguridad muy razonable. Las indicacio-
nes para su prescripcion estan sujetas a las fichas técnicas (FT) apro-
badas por la AEMPS, que a su vez se sustentan en los ensayos clinicos
CAPACITY y ASCEND (pirfenidona), e INPULSIS (nintedanib), y en las
recomendaciones de NICE. Sin embargo, estas fuentes no coinciden
completamente en las caracteristicas clinico-funcionales de los pa-
cientes subsidiarios de tratamiento, por lo que aquellos que no las
cumplen no deberian tratarse. Asi, las “indicaciones fuera de ficha
técnica” (FFT) serian: edad > 80 afios, FVC > 80%, FVC < 50% y DLCO <
35%. Nos propusimos analizar en nuestra cohorte las caracteristicas
clinico-funcionales, efectos secundarios y evolucién de los pacientes
con FPI tratados o no FFT.

Material y métodos: Se incluyeron pacientes consecutivos de nuestra
consulta externa monografica desde 2011 hasta octubre 2016. Reali-
zamos analisis descriptivo de la cohorte, y diferencias en caracteristi-
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cas clinico-funcionales, tratamiento, efectos secundarios y evolucién
entre tratados segin FT vs FFT. Analisis estadistico: ANOVA y chi cua-
drado. Nivel de significacion p < 0,05.

Resultados: Se incluyeron 64 pacientes de edad 74,23 £ 9,6 afios (ran-
g0 38-89), 78,1% hombres. PFR basales: FVC 75,65 £ 15% (39-106%),
DLCO 38 + 14,8% (14-78%), Sa02 93,5 + 4,5% (75-98%), T6EMM 407 +
112 metros (140-600m). Se realiz6 TCAR en 100% (patrén NIU 79,6%,
posible NIU 20,4%), VATS en 17,2% (90,9% patrén NIU) y discusion
multidisciplinar en 12,5%. Hubo 22 exitus (34,4%). 33 pacientes
(52,4%) se trataron con antifibréticos: 26 (78,7%) pirfenidona 'y 7
(21,2%) nintedanib, con edad 74,6 + 7,7 afios (57-89a), FVC 75,5 + 14,5%
(50,8-101%), DLCO 38 + 15,8% (14-70,5%). 23 (69,7%) se trataron FFT:
8 por 2 80 afios (24,2%), 13 por FVC > 80% (39,4%), 14 por DLCO < 35%
(42,4%). No hubo diferencias en exitus entre tratados FFT vs ajustados
a FT (34,8% vs 20%, p = 0,68), tampoco en efectos adversos (tabla).

Efectos secundarios segin ficha técnica (FT)

Efecto secundario Indicacién por FT Indicacién FFT p
Alt. enzimas hepaticas 10% (1 paciente) 14,3% (3) 1
Fotosensibilidad 0% (0) 4,8% (1) 1
Molestias GI 10% (1) 20% (4) 0,64
Anorexia/pérdida peso 10% (1) 19% (4) 1
Alt. hematolbgicas 10% (1) 14,3% (3) 1

Conclusiones: En nuestra experiencia, aunque limitada, los firmacos
antifibréticos prescritos a pacientes con caracteristicas clinico-funcio-
nales “fuera de ficha técnica”, es decir, ancianos > 80 afios, o en esta-
dio funcional leve (FVC > 80%) o muy evolucionado (FVC < 50% o DLCO
< 35%) en el momento del diagnéstico muestran un perfil de eficacia
y seguridad similar a los pacientes con indicacién ajustada a ficha
técnica.

TRATAMIENTO ANTIFIBROTICO EN LA FIBROSIS PULMONAR
IDIOPATICA

A. Garcia Guerra, W. Almonte Batista, F. Agustin Martinez,

N. Gutiérrez Gonzalez, R. Sdnchez Simén-Talero, R. Godoy Mayoral,
A. Nufiez Ares, A. Tornero Molina, ]. Callejas Gonzalez,

A. Martinez Garcia, J.C. Ceballos Romero y J. iménez Lopez

Complejo Hospitalario Universitario de Albacete, Albacete, Espafia.

Introduccion: El tratamiento antifibrético en pacientes con fibrosis
pulmonar idiopatica (FPI) fue aprobado por la EMA tras demostrarse
su eficacia clinica. Evaluamos los pacientes diagnosticados de FPI que
reciben tratamiento con pirfenidona (PF) o nintedanib (NT) desde di-
ciembre de 2012 a noviembre de 2016 en nuestro servicio

Material y métodos: Se revisaron los pacientes diagnosticados de FPI
seguidos en una consulta especializada de neumologia y que reciben
tratamiento antifibrético segiin las indicaciones aprobadas. Se descri-
ben variables demogréficas, clinicas y funcionales al diagnéstico, evo-
lucién y tolerancia del tratamiento desde su inicio, a los 6, 12 y 24
meses.

Resultados: Estudiamos 20 pacientes, edad media 70 DE 6,8 (56,78),
35% mujeres Comorbilidad: DM 10%, HTA 40%, cardiopatia 15%, hernia
hiato 30%, RGE 30%, EPOC 15%, tabaquismo 45% (activo 10%). Sintomas
mas frecuentes: disnea CF III 10% CF II 85% CF I 5%; tos 100%. Presen-
taban crepitantes velcro 100% y acropaquia 40%. Patrén TCAR de de
neumonitis intersticial usual (NIU) en 30%, posible 70%. Se realiz6
broncoscopia con BAL en 85% (neutrofilico 60%, esosinofilico 10%) y
BTB en 30%. Biopsia quirtirgica en 35% con histologia de NIU en todos
sin complicaciones postoperatorias. Ecocardio con PSAP > 50 en 15%.
Siguen tratamiento con OCD 8 (40%) y antifibrético inicial con PF 19
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Figura 1. Estabilidad o ausencia de cambio significativo en la evolucién funcional de los
pacientes a los 6my 1 afio.
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Figura 2. Efectos secundarios de pirfenidona.

y 1 NT. De los 20 pacientes se evaluaron a todos a los 6 meses (con
evolucion clinica- radiolégica estabilidad en 80%) a 12 pacientes a 1
afio y 7 a los dos afios. 3 ingresaron por exacerbacién, 3 por otras
causas (TEP, neoplasia, neumonia, neumotoérax). Hubo 15% de morta-
lidad con supervivencia media de 13,3 meses DE 9,2 y causa de muer-
te en 1 (5%) neoplasia pulmén con NIU estable y en 2 (10%) progre-
sién/exacerbacion de la enfermedad. La evolucién funcional mostré
tendencia a la estabilidad (fig. 1). E1 40% de los pacientes tratados con
PF presentaron efectos secundarios (fig. 2), en general bien tolerados,
salvo un paciente que precisé substitucién por NT por toxicidad cuta-
nea. El paciente inicialmente tratado con NT presenté molestias gas-
trointestinales.

Conclusiones: 1. El1 80% de los pacientes con FPI tratados con antifi-
bréticos muestran estabilidad clinica-radiolégica y funcional a los 6
meses que se mantiene en la muestra evaluada tras 1y 2 afios. 2. La
mortalidad fue del 15% con una tasa de exacerbaciones hospitalarias
baja (15%). 3. La tolerancia a los antifibréticos fue buena con efectos
secundarios leves, salvo un 5% toxicidad cutanea asociada a PF que
requirié modificacién del tratamiento.
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UTILIDAD DE LA DETERMINACION DE ANTICUERPOS ANTI-RO-52
EN EL LAVADO BRONQUIOALVEOLAR (LBA) DE PACIENTES CON
ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL DIFUSA (EPID)

K. Portillo Carroz, I. Salvador Corres, E. Martinez Céceres,
A. Teniente Serra, C. Centeno Clemente, P. Serra Mitja,
A. Olivé Marques y J. Ruiz Manzano

Hospital Germans Trias i Pujol, Badalona, Esparia.

Introduccién: La presencia de anticuerpos anti-Ro-52 en el suero de
pacientes con enfermedades del tejido conectivo (ETC) se ha relacio-
nado con la presencia de enfermedad pulmonar intersticial difusa
(EPID). Se ha demostrado la formacién in situ de anticuerpos contra
complejo SS-A/Ro (formado por Ro52 y Ro60) en las glandulas saliva-
les de pacientes con sindrome de Sjogren. Estos resultados apoyan la
posibilidad de la produccién in situ de anti-Ro52 en el pulmdn, la cual
no ha sido descrita previamente.

Objetivos: 1. Detectar la presencia de anticuerpos anti-Ro 52 en el LBA
de pacientes dentro del amplio espectro de la EPID. 2. Evaluar su po-
tencial utilidad en el diagnéstico diferencial inicial de la EPID.
Material y métodos: Se ha analizado prospectivamente los anticuer-
pos anti-Ro 52 en suero y en LBA de pacientes al inicio de la evalua-
cién clinica para el estudio de EPID.

Tabla 1. Caracteristicas demograficas y funcionales de los pacientes
Edad 66 + 10

Hombre/Mujer 18/24

EPID EPID-ETC: 13, NINE: 10, FPI: 7, NH: 2, NID: 2, CFPE: 1,
neumoconiosis: 1; NEC: 1, HPCL: 1, LC: 1, vasculitis: 1, NC :2

FVC (% pred) 71+ 16

FEV, (% pred) 74 19

FEV,/FVC (%) 77+10

TLC (% pred) 79+ 14

RV (% pred) 94 + 36

DLCO (% pred) 6121

KCO (% pred) 9120

PM6M 471 £ 89

Sat02 inicial (%) 94 +3

Sat02 final (%) 90+7

EPID-ETC: enfermedad pulmonar intersticial difusa asociada a enfermedad del tejido
conectivo; NINE: neumonta intersticial no especifica; FPI: fibrosis pulmonar
idiopatica; NH: neumonitis por hipersensibilidad; NID : neumonia intersticial
descamativa; CFPE: combinacién de fibrosis pulmonar y enfisema; NEC: neumonia
eosindfila crénica; HPCL: Histiocitosis PULMONAR de células de langerhans; LC:
linfangitis carcinomatosa; NC: no clasificable.

Tabla 2. Caracteristicas clinicas y radioldgicas de los pacientes con anti-Ro52 positivo
en el lavado bronquioalveolar (LBA)

nCaracteristicas de  Anti- Ro52 ANA Anti-Ro52 Patron  Diagnoésti-
los pacientes LBA suero TCAR co clinico
(debut)
1Disnea y patrén Positivo Positivo Positivo NINE Sindrome
EPID en TCAR 1/80 de Sjogren
2 Artralgias Positivo Positivo Negativo/ NINE Sindrome
1/80 Positivo antisinteta-
anti-PL-12 sa
3 Miositis Positivo Positivo Positivo NINE Sindrome
1/640 antisinteta-
sa
4Insuficiencia Positivo Positivo Positivo/Anti NINE Sindrome
respiratoria y NIA 1/640 -Ro60, Anti-La de Sjogren
5Insuficiencia Positivo Positivo Positivo NINE Sindrome
respiratoria y NIA 1/80 Anti- Jo1 antisinteta-

Sa

EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; TCAR: tomografia computarizada de
alta resolucién; ANA: anticuerpos antinucleares; NINE: neumonia intersticial no
especifica; NIA: neumonia intersticial aguda.

Resultados: Se han incluido hasta la fecha 42 pacientes con EPID (ta-
bla 1). Se han detectado los anticuerpos anti-Ro52 en 5 pacientes en
los cuales el diagndstico final fue EPID asociada con ETC. En 3 de ellos
la determinacion inicial de suero ANA fue positivo débil, por lo que el
resultado positivo en el LBA nos ayudd a sospechar el diagndstico. Sus
caracteristicas clinicas se observan en la tabla 2.

Conclusiones: La determinacion de anticuerpos anti-Ro 52 en LBA es
atil como herramienta complementaria en el algoritmo diagndstico
inicial de la EPID.

ENFERMEDAD PULMONAR OBSTRUCTIVA
CRONICA (EPOC)

(EXISTE RELACION ENTRE LA PREVALENCIA DE LA EPOC Y LOS
INGRESOS HOSPITALARIOS POR EPOC?: UN ESTUDIO ECOLOGICO
EMPLEANDO EL POTENCIAL DE LOS NUEVOS SISTEMAS DE
INFORMACION SANITARIOS

C. Mouronte Roibas!, C. Ramos Hernandez!, R. Barbosa Lorenzo?,
A. Ruano Ravifia®, A. Fernandez Villar', E. Lopez Pardo?,
C. Carballeira Roca*y ].M. Barros Dios?

'Hospital Alvaro Cunqueiro, EOXI de Vigo, Pontevedra, Espafia. 2Hospital
Comarcal de Monforte, Lugo, Espaiia. *USC, Santiago de Compostela, A
Corufia, Espaiia. “Complexo Hospitalario Universitario de Santiago,
Santiago de Compostela, A Corufia, Espafia.

Introduccion: La enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC)
es un problema de salud publica. El objetivo de este estudio fue de-
terminar la prevalencia de EPOC y si dicha prevalencia se asoci6 posi-
tiva o negativamente con el nimero de ingresos hospitalarios, em-
pleando datos extraidos del sistema gallego de salud.

Material y métodos: Se realizé un estudio descriptivo que incluy6 a
todos los pacientes con edades mayores a los 45 afios diagnosticados
de EPOC en el afio 2013. Asimismo se calcul6 el nimero de pacientes
con un registro de ingresos hospitalarios por dicha enfermedad. La
prevalencia de EPOC y de ingresos se calcularon por municipios. Se
realizaron modelos de regresion de Poisson para analizar la asociacién
entre la prevalencia por municipios de EPOC y los ingresos por EPOC,
por sexos y ajustando por variables sociodemograficas y distancia al
hospital.

Resultados: La mediana municipal de prevalencia de EPOC fue del
5,29% en hombres y del 2,19% en mujeres. Entre los pacientes con
EPOC, el 28,22% de los hombres y el 16% de las mujeres tuvieron al
menos un ingreso hospitalario en el afio 2013. Mas del 50% de los
pacientes eran mayores de 74 afios, concentrando el mayor porcenta-
je de ingresos, siendo también mayor el porcentaje de varones que el
de mujeres que ingresaban en este grupo (77,8% de los varones). El
riesgo relativo de ingreso por unidad de prevalencia fue del 0,37
(IC95% 0,34-0,41) para los hombres y del 0,39 (IC95% 0,34-0,45) para
las mujeres.

Conclusiones: Hay una asociacién negativa significativa entre la pre-
valencia de EPOC y el nimero de ingresos por dicha enfermedad. La
proporcién de ingresos es menor en aquellos municipios mas alejados
del hospital. Hay una importante variabilidad entre municipios en
términos de prevalencia de EPOC y proporcion de ingresos. Es por ello
que se requiere incidir en estrategias de entrenamiento sobre la opti-
mizacién del manejo de esta enfermedad, recomendandose la reali-
zacion de espirometrias en atencién primaria para detectar precoz-
mente la enfermedad y evitar las complicaciones y gastos derivados
de un diagnéstico tardio.





