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;Qué es la enfermedad pulmonar intersticial difusa?

% Las EPID son un grupo de enfermedades que se caracterizan por la infiltracion celular y no celular
de las estructuras del intersticio pulmonar de forma difusa.1

% Todas ellas son poco frecuentes, por lo que es imprescindible para los profesionales que
las manejan adquirir suficiente experiencia en su correcto diagnostico y tratamiento.:

< La AR puede asociarse a una EPID con las mismas caracteristicas clinicas, radiologicas e
histologicas que las Nll.34

% El patron de la neumonia intersticial (NI) mas frecuentemente asociado es el de neumonia
intersticial usual (NIU), seguido de la neumonia intersticial no especifica (NINE) y, con menos
frecuencia, el de neumonia organizada criptogenética (NOC) o neumonia intersticial aguda (NIA).4

AR: Artritis reumatoide; EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; NIl: neumopatia intersticial idiopatica; NINE: Neumopatia intersticial no especifica
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;Cual es su incidencia y prevalencia?

InCidenCia Se estima entre 4 y 4,5 casos/1.000 pacientes-ano.1,2

Incidencia acumulada Estudios poblacionales en EE.UU sugieren una incidencia acumuladas,s:

% 3,5-5% a los 10 anos de seguimiento
% 6,3% a los 15 anos de seguimiento
% 6,8-7,7% a los 30 anos de seguimiento

PrevalenCia < Oscila entre el 10% y el 30% de los casos en la AR precoz (< 2 ainos
de evolucion), y entre el 3,6% y el 42% en la AR establecida.s s

s Gran variabilidad debido a la heterogeneidad de los estudios
(diferentes métodos diagnosticos, poblaciones poco homogéneas y
falta de terminologia y de criterios de clasificacion validados.s

AR: Artritis reumatoide
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;Cuales son los factores de riesgo en pacientes con AR para
desarrollar EPID?..

. s Tabaquismo

. % Sexo masculino
“ Edad avanzada
% Positividad de los anticuerpos antipéptidos citrulinados (ACPA)
% Positividad del factor reumatoide (FR)
% Inicio tardio de la AR
+ Enfermedad articular grave y erosiva
i > < Presencia de nédulos reumatoides

ACPA: Anticuerpos antipéptidos citrulinados; AR: Artritis reumatoide; EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; FR: factor reumatoide
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;Cual es el pronoéstico de los pacientes con ARy EPID?..,

< La EPID es la segunda causa de muerte en pacientes con AR después de la causa
cardiovascular.1,2

¢ En un porcentaje variable de los enfermos, la EPID apenas progresa y se mantiene en una fase
subclinica asintomatica.i2En el resto, la funcion pulmonar se deteriora rapidamente, sobre
todo, en pacientes con NIUs, siendo la supervivencia media desde el diagnostico de EPID en
los distintos estudios entre 2,6 y 3 anos, con un maximo de 8,1 anos-.

* En una cohorte de pacientes en nuestro medio (registro NEREA) la ta §
64.3 por 1000 pacientes/ano (3 veces superior a lo publicado en pac e
supervivencia media desde el diagnostico de 8,3 anos: x 5]
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l Patients atrisk: 47 43 38 29 21 14 12 8 5 4 3

Fig. 1 Kaplan-Meier survival estimate curve in RA-ILD patients

AR: Artritis reumatoide; EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; PFR: pruebas de funcion respiratoria; TACAR: tomografia axial computarizada de alta resolusion
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Factores pronodsticos de progresion y mortalidad.-

_______|Pruebasbasales

Pruebas de funcion CVF < 60% Descenso anual de CVF >

respiratoria DLCO < 40% 10%
Descenso anual de DLCO

> 15%

TACAR Extension de la fibrosis > Evidencia de un
20% o de la afectacion empeoramiento de la
pulmonar > 50% fibrosis

Prueba de la marcha de Saturacion < 88% Disminucion > 50 metros
6 minutos en la distancia recorrida

Factores que determinan el pronodstico adverso en la neumopatia intersticial

AR: Artritis reumatoide; EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; CVF: capacidad vital forzada; DLCO: capacidad de difusion pulmonar; TACAR: tomografia axial computarizada de alta resolucion
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Factores pronosticos de progresion y mortalidad.

Caracteristicas Caracteristicas Caracteristicas Caracteristicas
clinicas: analiticas: radiolégicas: funcionales:
, , CVF y/0 una
Edad avanzada Titulos Patf"”, : DLCO basal
elevados de radiologico NIU baja

ACPA: Anticuerpos antipéptidos citrulinados; NIU: Neumonia intersticial usual; TACAR: Tomografia computada alta resolucion; DLCO: Prueba de difusion de mondxido de carbono; CVF: Capacidad vital forzada.

Sexo masculino

Actividad de
enfermedad

ACPA

Niveles séricos
elevados de
KL-6

Afectacion
pulmonar
extensa en
TACAR

Descenso de la
CVF >10% o de

DLCO >15% en
seguimiento
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Conclusiones

% Dada la importancia de la EPID en el pronodstico y supervivencia de los paciente con AR
es fundamental su diagnostico precoz. Para ello...

% Sera fundamental un seguimiento, idealmente multidisiplinar entre reumatologos y
neumologos con protocolos que incluyan las variables relacionadas con la progresion y la
mortalidad.

% Estan pendientes de publicacion unas recomendaciones conjuntas entre las sociedades
SEPAR y SER sobre el manejo de la EPID en AR.

AR: Artritis reumatoide; EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa;
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