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Existe una amplia clasificación para las enfermedades 
pulmonares intersticiales (EPI) y entre ellas está la EPI 
asociadas a enfermedades autoinmunes. Sin embargo, 
hay un grupo de pacientes que no cumplen criterios 
diagnósticos para una determinada enfermedad asociada 
a tejido conectivo (ETC). Por ello, en 2015, se creó el 
grupo de trabajo ERS/ATS1 con el fin de describir las 
características de este grupo de pacientes que no reúnen 
criterios de ninguna enfermedad de tejido conectivo, y 
se le denominó neumonía intersticial con características 
autoinmunes (o “interstitial pneumonia with autoinmunes 
features”, IPAF).

Estos pacientes deben presentar una evidencia 
radiológica o histopatológica de neumonía intersticial, 
una evaluación completa que excluya otras etiologías y 
unas características incompletas para una ETC, de ahí la 
importancia de establecer un equipo multidisciplinar que 
permita un estudio completo de este tipo de pacientes. 
Además, deben cumplir al menos una característica de al 
menos dos de los dominios resumidos en la tabla 1. 

Tabla 1: Dominios diagnósticos en la neumonía intersticial con características autoinmunes.

Entre los tres dominios, el dominio morfológico es 
el que se cumple con mayor frecuencia (78,9% a 100%), 
seguidos del dominio serológico y clínico. Dentro del 
dominio serológico, los anticuerpos antinucleares (ANA) 
son el hallazgo más frecuente (10,3% a 82,4%), seguidos 
de factor reumatoide (FR), los anti-Ro y los anti-tARN. En el 
caso del dominio clínico, los hallazgos más comunes son 
el fenómeno de Raynaud (9% a 74,1%) y la artritis (16% a 
76,5%)2, 3.

La prevalencia de IPAF oscila, según los estudios (en 
su mayoría retrsopectivos) entre el 7,1% y el 34,1% de 
todas las EPI. La edad media de los pacientes con IPAF se 
encuentra alrededor de los 60 años, y la mayoría de los 
estudios han mostrado un predominio femenino (aunque 
algunos autores muestran una distribución equitativa), 
a diferencia del predominio masculino de la Fibrosis 
Pulmonar Idiopática (FPI). Del mismo modo, el patrón más 
común es la neumonía intersticial no específica (NINE) 
con una prevalencia del 42,1% al 68,9%3, 4.

Abreviaturas: TCAR; tomografía computarizada de alta resolución; NINE; neumonía no específica; NO, neumonía organizada; NIL, 
neumonía intersticial linfocítica.
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Kamiya et al. realizaron una revisión sistemática 
sobre los factores pronósticos en pacientes con IPAF y 
describieron que, según los resultados obtenidos de 
12 estudios realizados desde 2015 a 2019, la edad fue el 
único factor pronóstico asociado con la mortalidad de 
manera significativa5. Asimismo, se realizó 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 más elevados en pacientes que mostraron 
una progresión pulmonar, concluyendo que estos 
biomarcadores se pueden utilizar como estrategia para 
diagnóstico y evaluación del progreso de la enfermedad6.

Sin embargo, es importante mencionar la evolución 
de los pacientes con IPAF. Así, diversos estudios muestran 
que entre el 12 y el 18% de los pacientes con IPAF 
progresan a ETC a los 5 años, siendo la AR el principal 
diagnóstico7. De este modo, se puede deducir que ciertos 
pacientes con ETC que presentan EPI como primera 
manifestación pueden clasificarse como IPAF. De este 
modo, Min et al.8 mostraron una nueva clasificación, 
según las características de cada uno, estableciendo 
los pacientes con IPAF en tipo esclerosis sistémica, tipo 
artritis, tipo miositis y tipo lupus.

En relación 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. Así, 
dada la similitud con las ETC, el empleo de corticoides 
así como tratamientos modificadores de la enfermedad y 
biológicos es muy amplio.

En conclusión, es imprescindible establecer un 
equipo multidisciplinar para el estudio de este tipo de 
patología que permita una actualización de los criterios 
de las IPAF en base a nuevos estudios, así como el empleo 
de biomarcadores y estudios genéticos que ayuden al 
diagnóstico certero y un tratamiento específico. Esto se 
debe a las múltiples preguntas que todavía están por 
responder, para lo cual son necesarios más estudios.
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