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Existe una amplia clasificacion para las enfermedades
pulmonares intersticiales (EPI) y entre ellas estad la EPI
asociadas a enfermedades autoinmunes. Sin embargo,
hay un grupo de pacientes que no cumplen criterios
diagnosticos para una determinada enfermedad asociada
a tejido conectivo (ETC). Por ello, en 2015, se cre6 el
grupo de trabajo ERS/ATS' con el fin de describir las
caracteristicas de este grupo de pacientes que no reldnen
criterios de ninguna enfermedad de tejido conectivo, y
se le denomind neumonia intersticial con caracteristicas
autoinmunes (o “interstitial pneumonia with autoinmunes
features”, |PAF).

Estos pacientes deben presentar una evidencia
radiolégica o histopatolégica de neumonia intersticial,
una evaluacion completa que excluya otras etiologias y
unas caracteristicas incompletas para una ETC, de ahi la
importancia de establecer un equipo multidisciplinar que
permita un estudio completo de este tipo de pacientes.
Ademads, deben cumplir al menos una caracteristica de al
menos dos de los dominios resumidos en la tabla 1.

Entre los tres dominios, el dominio morfolégico es
el que se cumple con mayor frecuencia (78,9% a 100%),
seguidos del dominio serolégico y clinico. Dentro del
dominio seroldgico, los anticuerpos antinucleares (ANA)
son el hallazgo mas frecuente (10,3% a 82,4%), seguidos
de factor reumatoide (FR), los anti-Ro y los anti-tARN. En el
caso del dominio clinico, los hallazgos méas comunes son
el fenémeno de Raynaud (9% a 74,1%) y la artritis (16% a
76,5%) >,

La prevalencia de IPAF oscila, segun los estudios (en
su mayoria retrsopectivos) entre el 71% y el 34,1% de
todas las EPI. La edad media de los pacientes con IPAF se
encuentra alrededor de los 60 afios, y la mayoria de los
estudios han mostrado un predominio femenino (aunque
algunos autores muestran una distribucién equitativa),
a diferencia del predominio masculino de la Fibrosis
Pulmonar Idiopatica (FPI). Del mismo modo, el patrén mas
comun es la neumonia intersticial no especifica (NINE)
con una prevalencia del 42,1% al 68,9%> *.

Tabla 1: Dominios diagnédsticos en la neumonia intersticial con caracteristicas autoinmunes.

Dominio clinico | Dominio serolégico Dominio morfolégico
- Manos de -ANA > 1:320 - Patrén radiolégico por TCAR o
mecanico -FR = 2xIL.SN histologico:
- Ulcera distal en - Anti-CCP ¢ NINE
dedos - Anti-dsDNA + NO
- Artritis o rigidez - Anti-Ro(SS-A) * NINE conNO
matutina - Anti-La (SS-B) e NIL
- Telangicctasias - ﬁtl 'g{NP - Compromiso multilc’(mllpaﬂiﬂlle.mal
-Ravnaud - t}' m (sumado ala afectacion intersticial):
ayn - Anti-Scl-70 e Derrame pleural
- Signo de Gottron Anti-fRNA sintet
- 1- Sintetasa e Derrame pericardico
(Jo-1 ) ¢ Enfermedad intrinsecade
- Anti-PM-Scl via aérea
- Anti-MDA-5
e Vasculopatia pulmonar

Abreviaturas: TCAR; tomografia computarizada de alta resolucién; NINE; neumonia no especifica; NO, neumonia organizada; NIL,
neumonia intersticial linfocitica.
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Kamiya et al. realizaron una revisién sistematica
sobre los factores prondsticos en pacientes con IPAF y
describieron que, segun los resultados obtenidos de
12 estudios realizados desde 2015 a 2019, la edad fue el
Unico factor prondstico asociado con la mortalidad de
manera signiﬁcativas. Asimismo, se realizd un estudio
sobre los posibles biomarcadores relacionados en la IPAF,
y describieron que los niveles séricos tanto de KL-6 como
de SP-A fueron mas elevados en pacientes que mostraron
una progresion pulmonar, concluyendo que estos
biomarcadores se pueden utilizar como estrategia para
diagnéstico y evaluacion del progreso de la enfermedad®.

Sin embargo, es importante mencionar la evolucién
de los pacientes con IPAF. Asi, diversos estudios muestran
que entre el 12 y el 18% de los pacientes con IPAF
progresan a ETC a los 5 afnos, siendo la AR el principal
diagnéstico’. De este modo, se puede deducir que ciertos
pacientes con ETC que presentan EPI como primera
manifestacién pueden clasificarse como IPAF. De este
modo, Min et al® mostraron una nueva clasificacion,
segun las caracteristicas de cada uno, estableciendo
los pacientes con IPAF en tipo esclerosis sistémica, tipo
artritis, tipo miositis y tipo lupus.

En relacién al tratamiento en este tipo de pacientes,
a pesar de no existir estudios aleatorizados, Mackintosh
et al. muestran los resultados observados en diferentes
estudios observacionales, explicando los diversos
tratamientos que se emplean en estos pacientes. Asi,
dada la similitud con las ETC, el empleo de corticoides
asi como tratamientos modificadores de la enfermedad y
biolégicos es muy amplio.

En conclusién, es imprescindible establecer un
equipo multidisciplinar para el estudio de este tipo de
patologia que permita una actualizacién de los criterios
de las IPAF en base a nuevos estudios, asi como el empleo
de biomarcadores y estudios genéticos que ayuden al
diagnéstico certero y un tratamiento especifico. Esto se
debe a las multiples preguntas que todavia estan por
responder, para lo cual son necesarios mas estudios.
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