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Resumen

Antecedentes: las enfermedades pulmonares intersticiales asociadas a enfermedad del tejido
conectivo, engloban un grupo heterogéneo de trastornos autoinmunes sistémicos que
resultan en el compromiso del parénquima pulmonar. Obijetivo: describir los principales
patrones tomograficos de acometimiento intersticial en pacientes con colagenopatias que
acudieron a consulta externa de neumologia del Hospital Vicente Corral Moscoso. Cuenca,
enero 2020 - febrero 2023. Metodologia: estudio retrospectivo, descriptivo, transversal en
pacientes con diagndéstico de enfermedad pulmonar intersticial asociada a enfermedad del
tejido conectivo. Se trabajo con la informacién obtenida de la base de datos anonimizada
conformada por pacientes mayores de 18 afios que acudieron al &rea de consulta externa de
neumologia del Hospital Vicente Corral Moscoso, en el periodo enero 2020 - febrero 2023;
los datos fueron recolectados mediante formularios, los cuales se ingresaron, procesaron y
analizaron en la matriz de Excel y el paquete estadistico IBM SPSS v21.0. Los resultados
fueron presentados con estadistica descriptiva. Resultados: se estudiaron un total de 59
pacientes, el 74,60% pertenecieron al sexo femenino. La edad media fue de 55,66 = 14,91
afnos. El 69,49% de la pablacién provino de la zona urbana. El patrén mas prevalente fue la
neumonia intersticial no especifica (30,50%). La colagenopatia méas frecuente fue la artritis
reumatoide (37,30%). La neumonia intersticial no especifica fue el patron mas prevalente en
esclerosis sistémica (44,40%). Conclusiones: Los principales patrones tomograficos que se
identificaron fueron la neumonia intersticial no especifica fibrética, la neumonia intersticial

usual y la probable neumonia intersticial usual.

Palabras clave del autor: enfermedad pulmonar intersticial, enfermedades del tejido

conectivo, tomografia computarizada de alta resolucién de torax, patrones de imagen
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Abstract

Background: interstitial lung disease associated with connective tissue disease encompass a
heterogeneous group of systemic autoimmune disorders resulting in lung parenchyma
involvement. Objective: to describe the main tomographic patterns of interstitial involvement
in patients with collagenopathies attending the pulmonology outpatient services at Vicente
Corral Moscoso Hospital. Cuenca, January 2020 - February 2023. Methodology:
retrospective, descriptive, cross-sectional study in patients diagnosed with interstitial lung
disease associated with connective tissue disease. Data were obtained from an anonymized
database of patients over 18 years of age who attended the pulmonology outpatient clinic at
Vicente Corral Moscoso Hospital, from January 2020 - February 2023; data were collected
using descriptive forms, entered, processed and analyzed in Excel matrix and in the IBM
SPSS v21.0 statistical package. Results were presented with descriptive statistics. Results: a
total of 59 patients were studied, 74,60% were female. The mean age of the cohort was 55,66
+ 14,91. 69,49% of the population live in urban areas. The most prevalent pattern was non-
specific interstitial pneumonia (30,50%). The most frequent collagenopathy was rheumatoid
arthritis (37,30%). Fibrotic non-specific interstitial pneumonia was the most prevalent pattern
in systemic sclerosis (44,40%). Conclusions: the main tomographic patterns identified were
fibrotic non-specific interstitial pneumonia, usual interstitial pneumonia and probable usual

interstitial pneumonia.

Author Keywords: interstitial lung disease, connective tissue disease, high-resolution

computed tomography of the chest, imaging patterns
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Capitulo |

1.1. Introduccioén

Las Enfermedades Pulmonares Intersticiales Difusas (EPID) engloban una amplia variedad
de trastornos no neoplasicos que comprometen principalmente al compartimento intersticial

del parénquima pulmonar (1,2).

La patogénesis involucrada en el desarrollo y progresion de las enfermedades pulmonares
intersticiales pueden divergir a causa de la heterogeneidad de esta entidad, pues se han
descrito mas de 200 agentes causales, incluyendo factores ambientales y anomalias
genéticas. El principal mecanismo patogénico se relaciona con procesos que favorecen la
lesion de las células alveolares tipo Il, lo que origina una respuesta mediada por multiples
vias profibréticas, productoras de un acumulo patolégico de células inflamatorias y células
mesenquimales, principalmente de fibroblastos pulmonares. Estos ultimos, en conjunto con
la desregulacion de las metaloproteasas, contribuyen significativamente en la
sobreproduccién y depdsito de matriz extracelular, particularmente colageno I-lll, dando a
lugar unaremodelacion y reparacion aberrantes. Los ciclos repetitivos de lesion en las células
epiteliales desencadenan en diversos procesos inflamatorios y fibrosantes a nivel de

parénquima pulmonar (3).

Las EPID se pueden categorizar en cinco amplios grupos: a) Neumonias intersticiales
idiopaticas (NII) como Fibrosis Pulmonar Idiopatica (FPI); b) EPID asociada a Enfermedades
Autoinmunes Sistémicas (EAS); c) Enfermedades Granulomatosas (Sarcoidosis); d)
Asociadas a exposicion a agentes ocupacionales/ambientales (neumoconiosis y neumonitis
por hipersensibilidad crénica); y, e) Otras (Enfermedades pulmonares con quistes y/o

atrapamiento aéreo) (4).

Las enfermedades del tejido conectivo asociadas a enfermedad pulmonar intersticial difusa
(EPID-ETC) son el segundo tipo de EPID mas predominante (15-25%), después de la FPI
(37%) (3,5). El riesgo de desarrollar EPID en el contexto de ETC puede variar ampliamente,
sus complicaciones son frecuentes y representa un factor significativo en la mortalidad (5).
La expresion clinica, funcional, radioldgica y patolégica de EPID-ETC suele ser diversa, por
lo que su abordaje puede resultar desafiante. Para establecer un diagndstico se precisa de
un enfoque orientado en antecedentes de posibles exposiciones, expresiones

extrapulmonares, evaluacion fisica detallada, autoanticuerpos, estudios tomogréficos y

Doménica Camila Pérez Montalvo
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ocasionalmente estudios patoldgicos, evaluados por un equipo multidisciplinar mediante

criterios rigurosos, con una aproximacion secuencial y estructurada (6).

Para el diagnéstico actual en EPID-ETC, las guias de la Sociedad Toracica Americana (ATS)
y la Sociedad Europea Respiratoria (ERS) destacan la importancia de la participacion de los
equipos multidisciplinarios. Las herramientas que nos brindan datos sugestivos de EPID-ETC
son el analisis de perfiles de autoanticuerpos y el empleo de estudios radiolégicos. Dentro de
esta ultima, existe una gran variedad de modalidades de imagen, en donde la tomografia
computarizada de alta resolucion (TCAR) de térax, resulta imprescindible en el cribado y/o
diagndstico de EPID-ETC, dada su alta sensibilidad y especificidad para identificar
caracteristicas morfolégicas, alteraciones inflamatorias y fibréticas pulmonares precoces,

considerandose el estdndar de oro dentro 7de los estudios de imagen (7).

1.2. Planteamiento del problema

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas asociadas a enfermedades del tejido
conectivo, son un conjunto de trastornos autoinmunes sistémicos que comprometen el
intersticio del parénquima pulmonar. La EPID puede estar presente en una gran variedad de
subtipos de conectivopatias, tales como: Esclerosis Sistémica (ES), Artritis Reumatoidea
(AR), Lupus Eritematoso Sistémico (LES), Polimiositis y Dermatomiositis (PM/DM),
Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo (EMTC) y Sindrome de Sjogren (SS). Otras EAS
relacionadas a EPID son la Neumonia Intersticial con Caracteristicas Autoinmunes (IPAF) y

Sindrome antisintetasa (8).

Los datos epidemioldgicos de esta entidad son complejos de precisar; las estimaciones
muestran una gran variabilidad tanto a nivel regional como mundial, debido a la escasa
informacién de la que se dispone y las limitadas directrices estandarizadas. Otros factores a
tener en consideracién son el tiempo de progresion de la enfermedad, los sintomas
asociados, los factores demograficos y ambientales. En el estudio de Gou et al observaron
que la incidencia de EPID en Europa y América del norte esta entre 4,6 a 31,5 por 100.000
habitantes (9).

En 2023, Joy y colaboradores determinaron la prevalencia de los patrones tomograficos de
enfermedades pulmonares intersticiales segun subtipo de enfermedad del tejido conectivo,
tras una revision sistematica integral que incluyd ciento veintidos estudios en una cohorte de

8.266 pacientes, se encontrd que el 46% de los casos de artritis reumatoide se asociaron

Doménica Camila Pérez Montalvo
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principalmente a patron de neumonia intersticial usual (UIP). En el sindrome de Sjégren, se
observo el patron de neumonia intersticial linfoide (NIL) en el 7% de los casos. Por otro lado,
la neumonia organizada (OP) fue infrecuente y se presenté comiunmente en la miositis en el
16% de los casos. La neumonia intersticial no especifica (NINE) fue el patrén de EPID que
predomind en otros tipos de colagenopatias. En cuanto a los subtipos de conectivopatias mas
prevalentes en EPID fueron EMTC (56%) y ES (47%) (10).

En un estudio realizado en el Suroeste de México por Martinez-Ponce, se incluyeron 110
pacientes con diagndstico de EPID y se les dio seguimiento por dos afios (2015-2017). Se
encontré que el 40% de ellos presentaron EPID-ETC, con predominio en el sexo femenino
(86%) de la sexta decada de la vida. La AR fue la conectivopatia mas frecuente, en cuanto al
patrén tomografico mas observado fue la neumonia intersticial no especifica (11). En otro
estudio realizado en Chile durante el periodo de 2018 a 2019, se estudiaron 339 casos, en
donde, la prevalencia de EPID-ETC fue de 86 casos por cada 100.000 habitantes, con una
mortalidad asociada del 8,7%, especialmente en AR y ES por su patrén de fibrosis pulmonar
progresiva; no existioé una diferencia significativa entre ambos sexos; las conectivopatias con
mayor prevalencia fueron la AR (48%), ES (24%) y SS (13%); los patrones imagenolégicos
mas frecuencia fueron UIP (47,2%), otros patrones (28,6%), NINE (12,7%), y en menor
medida probable UIP (11,5%) (12). Estos datos difieren de los resultados obtenidos del
estudio Diaz y cols realizado en Uruguay (2008 - 2017), en una cohorte de 59 pacientes con
diagndstico de EPID-ETC, en donde, se establecié una mayor prevalencia del sexo femenino
(88%), las principales conectivopatia asociada a EPID fueron AR (28%) y ES (22%). Los
patrones imagenolégicos mas frecuentes fueron NINE con un 64.7% y UIP con un 27.5%,

este Ultimo se relacion6 principalmente con AR (13).

En Ecuador, en la investigacion realizada por Rosado en el afio 2020 en una cohorte de 90
pacientes con diagnéstico de EPID-ETC, en donde, obtuvieron una prevalencia del 19%, la
conectivopatia que presentd mayor prevalencia fue la esclerosis sistémica (37,8%), alrededor
del 47,8% de ellos presentaron patron NINE. Ademas, se evalu6 la funcion ventilatoria,
identificando que mas de la mitad de la cohorte obtuvo un patrén restrictivo moderado con
una FVC menor al sesenta por ciento (56,7%) (14). Contreras & Siavichay en 2014, en una
cohorte de 580 pacientes que se realizaron tomografia de térax, detallaron que al menos el
47,41% presentaron EPID, con mayor frecuencia en el sexo masculino en un 52,72%.
Ademds, se observé cambios tomograficos compatibles con patrones reticulonodulares,

lineales, destructivos y nodulares (15).
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Basandonos en los datos de estudios previos antes citados, se evidencia la relevancia de
establecer los principales patrones tomograficos que se asocian a EPID en pacientes con
colagenopatia y su papel en la caracterizacion y comprension de la progresion de la
enfermedad. Al considerar las multiples expresiones clinicas y los limitados datos
epidemiologicos de trabajos anteriores en nuestro medio, destaca la necesidad de desarrollar
nuevas investigaciones que brinden datos fiables y aplicables a nuestra poblacion, es por ello

gue se planted:

¢ Cuales son los patrones tomograficos de acometimiento intersticial en pacientes con
colagenopatias que acuden a consulta externa de neumologia del Hospital Vicente Corral

Moscoso en el periodo de enero 2020 a febrero 2023?

1.3. Justificacion

La enfermedad pulmonar intersticial es una de las expresiones mas frecuentes y clinicamente
significativa en las enfermedades autoinmunes sistémicas, se debe considerar que el
espectro de estas manifestaciones es amplio, variable y con un impacto significativo en la
morbimortalidad, por lo que su evaluacion debe ser rigurosa, en donde, se identifique los

patrones de EPID y se caracterice cada conectivopatia.

Dada la importancia epidemiolégica, la repercusién clinica que implica esta patologia y la
limitada informacién de la que se dispone, se precisa reconocer la realidad que supone esta
enfermedad en nuestro medio, de tal modo que, brinde sustento para un adecuado abordaje
multidisciplinario, ademds, permita obtener un mejor panorama sobre la progresion de la
enfermedad y expectativa de vida. Elementos que pueden ser trascendentales tanto en el
seguimiento, como en el abordaje terapéutico, que favorecera el bienestar, supervivencia y

calidad de vida de quienes lo padecen.

La directriz del proyecto de estudio se enmarca dentro de las prioridades de investigacion de
salud 2013-2017 del Ministerio de Salud Publica (MSP) del Ecuador, ubicandose en la
duodécima area de investigacién del MSP, correspondiente a “Enfermedades Respiratorias
Crénicas”, linea “Enfermedad Pulmonar Intersticial” (16). Por su parte, la Facultad de Ciencias
Médicas de la Universidad de Cuenca, considera la tematica entre sus lineas de investigacion

2020-2025, dentro del area cinco “Enfermedades cronicas no transmisibles” (17).
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Capitulo Il

2. Fundamento teérico

2.1. Definicién de EPID - ETC

Las enfermedades del tejido conjuntivo guardan estrecha relacion con la lesion de 6rganos
diana mediada por hiperactividad del sistema inmunitario, lo que resulta en un depdsito
excesivo de matrices de colageno a nivel extracelular. El parénquima pulmonar es uno de los
principales drganos en expresar compromiso en su arquitectura, mostrando variaciones en
diversos grados de inflamacion y fibrosis, principalmente a nivel del intersticio y los alvéolos.
Esto puede manifestarse como una afecciéon pulmonar limitada o como complicaciones
potencialmente progresivas que conducen al deterioro de la funcibn pulmonar,
comprometiendo el intercambio ventilatorio e incrementando el riesgo de mortalidad

prematura (18).

2.2. Tomografia en EPID

El enfoque diagnéstico de EPID depende en gran medida de estudios de imagen, siendo la
TCAR de térax considerada como estandar de oro para evaluar y monitorear EPID-ETC, en
donde, a partir de reconstrucciones multiplanares y transversales, tiene como principales
funciones: a) Establecer la presencia de enfermedad; b) Determinar la categorizacion

radiol6gica de la enfermedad.

Dentro de las recomendaciones que sugieren la ATS/ERS/JRS/ALAT 2018 para exploracion
con TCAR se manifiesta que durante la adquisicion de imagenes no se debe administrar
contraste intravenoso, para una resolucion Optima se debe optar por tomografia
computarizada volumétrica de seccién delgada con grosor menor a 1,5-2 mm, ademas de
incrementar el tono y reducir el tiempo de rotacion con el fin de evitar captar imagenes
desplazadas. La dosis de radiacion debe ser reducida (1-3 mSv). Se recomienda la obtencién
de al menos tres adquisiciones, las cuales se deben realizar con el paciente en decubito
supino, tanto en fase inspiratoria sostenida como en fase espiratoria sostenida, esta uUltima
permitird verificar signos de atrapamiento aéreo. Ocasionalmente se realiza en decubito
prono para descartar atelectasia dependiente que puedan emular otras alteraciones
radiologicas (19).
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2.2.1. Clasificacion de patrones pulmonares en TCAR

Entre los puntos a tener en consideracion, se destaca que los hallazgos radioldgicos pueden

coincidir en distintas patologias.

1. Patron UIP: se caracteriza por opacidades reticulares que pueden tener una
distribucién generalizada, asimétrica y heterogénea, con predominio subpleural y
basal. La presencia de panal de abeja es un hallazgo altamente especifico que refleja
el estadio y gravedad de enfermedad. Puede asociarse 0o no a
bronquiectasias/bronquiolectasias por traccidn, especialmente a nivel periférico y
subpleural. Ademas, se puede observar distorsién de la arquitectura pulmonar con
pérdida de volumen lobar. Entre los hallazgos que sugieren conectivopatia se
encuentran el signo del panal exuberante (quistes prominentes en forma de panal que
ocupan més de ¥ de las areas del parénquima afectados por fibrosis), el signo de
borde recto y el signo del |6bulo superior anterior.

2. Probable UIP: presenta un patron reticular de distribuciobn heterogénea con
predominio subpleural y basal, junto con la presencia de bronquiectasias por traccion
o bronquiolectasias. Puede mostrar vidrio deslustrado leve superpuesto a un patron
reticular fino. El panal de abeja radioldgico se encuentra ausente.

3. Indeterminado para UIP: se determina cuando se observan hallazgos compatibles con
tejido cicatricial pero no se ajusta alos criterios para UIP y no expresa manifestaciones
para otros diagnésticos, ademas de aquellos casos en los que existe sospecha de UIP
temprana. Se presenta con predominio subpleural y basal con sutil reticulacion, puede
presentar vidrio esmerilado leve superpuesto a un patron reticular fino o distorsion.
Sus caracteristicas tomograficas no sugieren una etiologia especifica.

4. Neumonia Intersticial no Especifica (NINE): es el segundo patrén mas comun de las
EPID después de la UIP, se ve con mayor frecuencia en mujeres y se asocia
comunmente a las ETC. Se distinguen dos subtipos a) NINE Celular, se manifiesta
con menor frecuencia, se ve asociada a un prondstico y respuesta al tratamiento
favorable. EI acometimiento intersticial se da por infiltracion de células inflamatorias e
hiperplasia de los neumocitos tipo dos, conservando la arquitectura pulmonar y
asociadose a una fibrosis poco significativa; y b) NINE Fibrética, es el subtipo que se
presenta en la mayoria de los casos, pero posee un prondstico poco favorable. Se
caracteriza por una fibrosis densa uniforme con infiltracion crénica del intersticio
pulmonar. En los hallazgos radioldgicos se evidencia una distribucion que suele ser

simétrica, bilateral de ambos l6bulos inferiores con predominio basal, subpleural,
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periférico o peribroncovascular. Se observan areas con incremento de densidad en
vidrio esmerilado bilateral acentuado en regién subpleural, asi como opacidades
reticulares o lineales. La reduccién en el volumen pulmonar resulta en bronquiectasias
y/o bronquiolectasias por traccion. En etapas avanzadas se puede observar panal
microquistico.

5. Neumonia en organizacion (OP): se observan consolidaciones irregulares bilaterales
con distribucion basal, peribronquial y migratorias, acompafada de infiltraciones no
segmentarias. Pueden observarse opacidades en vidrio esmerilado con
engrosamiento de la pared bronquial o dilataciéon en las areas comprometidas del
parénquima, ademas de nédulos mal definidos peribronquiales/peribronquiolares. Se
puede identificar el signo del halo inverso o signo del atolén (opacidad central en vidrio
esmerilado con un anillo de consolidacién circundante).

6. Neumonia intersticial linfoide (NIL): sus caracteristicas suelen ser difusas y se
localizan en el I6bulo medio e inferior. Se observan opacidades en vidrio deslustrado,
con engrosamiento interlobular septal, incremento de los haces broncovasculares,
nédulos de tamafio variable centrolobulillares o subpleurales, quistes dispersos con
un diametro de 0,1 - 0,3 cm de paredes finas y distribucion perivascular o subpleural.

Puede acompanarse de linfadenopatias mediastinicas (19,20).

2.3. Enfermedades del tejido conectivo asociadas a enfermedad pulmonar intersticial

2.3.1. Esclerosis Sistémica (ES)

La Esclerosis Sistémica es una patologia crénica multisistémica que se caracteriza por
disfuncién vascular generalizada y un exceso en la produccion de depdsitos de colageno, lo
gue provoca una fibrosis progresiva de la piel, con afectacion variable de érganos diana. El
compromiso del parénquima pulmonar se observa hasta en el 80% de los casos, siendo la
segunda manifestaciéon mas frecuente en ES. La enfermedad pulmonar intersticial en estos
pacientes se asocia con un prondéstico desfavorable, alcanzando una tasa de mortalidad de
hasta el 40% dentro de los primeros diez afios tras el diagndstico inicial. La esclerosis
sistémica se puede agrupar en dos subtipos: a) ES limitada, se asocia con menor frecuencia
a EPID; b) ES difusa, se relaciona con una mayor probabilidad de desarrollar lesion del
compartimiento intersticial del parénquima pulmonar. Estas representan el 25% y 50% de los

casos de EPID-ES, respectivamente (20,21).

Doménica Camila Pérez Montalvo



UCUENCA 17

Factores deriesgo: el sexo femenino, la etnia afroamericana, la edad avanzada y las Ulceras
digitales son factores que se relacionan con la aparicién de enfermedad pulmonar intersticial

difusa en esclerosis sistémica (21).

Factores prondésticos de progresién pulmonar y de mortalidad: en ES se puede
estadificar la extension de la enfermedad en base a la funcion pulmonar y los patrones de
imagen observados en la tomografia computarizada, en donde, se considera extensa o
progresiva en caso de que los hallazgos de TCAR indiquen que el compromiso del
parénquima pulmonar es mayor al 20%, o si el umbral de la capacidad vital forzada se
encuentra por debajo del 70%. El riesgo de mortalidad es 3,5 veces mas alto en la enfermedad
pulmonar progresiva. La presencia de fibrosis pulmonar en tomografia confiere un mayor
riesgo de mortalidad incluso en pacientes con capacidad vital forzada (CVF) conservada.
Otros datos que se deben tener en consideracion son el sexo masculino, esclerosis sistémica
de tipo porgresiva y la presencia de titulos elevados de anticuerpos antitopoisomerasa
I/antiSCI-70 (20,21,22).

Manifestaciones clinicas: las manifestaciones cutaneas son una particularidad bien
definida, caracterizada por liquenificacion y esclerodermia de grado variable, que se observan
inicialmente a nivel de rostro, manos y dedos. Se puede acompafiar de edema y/o prurito.
Las manifestaciones respiratorias suelen ser disnea, tos, rales inspiratorios en ambas bases

pulmonares. En el pulso de la vena yugular existe un incremento de la onda A (22,23).

Hallazgos tomograficos: la neumonia intersticial no especifica es el patrén de imagen mas
prevalente en ES (78%), seguida de la neumonia intersticial usual (8%). Los hallazgos
radiolégicos que se pueden determinar en etapas iniciales de la enfermedad son patrén en
vidrio deslustrado de distribucion periférica e infiltraciones pulmonares difusas. Una vez el
cuadro progresa, se evidencian opacidades reticulares (patrén en panal de abeja) y
bronquiectasias/bronquiolectasias por traccion. La presencia de nddulos o fibrosis se deben

considerar como datos sugestivos de microaspiracion (23).

Funcién pulmonar: la CVF refleja la severidad y la progresién de EPID-ES, una disminucion
en la CVF o la capacidad de difusién del mondéxido de carbono (DLCO), igual o mayor al 5y
10%, respectivamente, se consideran indicativos de enfermedad activa. La reduccion
proporcional del volumen espiratorio forzado en un segundo y la capacidad vital forzada
sugieren un patrén restrictivo. Sin embargo, una CVF normal se puede correlacionar con
EPID-ES (21, 22).
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2.3.2. Artritis Reumatoide (AR)

La artritis reumatoide es un trastorno inflamatorio progresivo caracterizado por artropatia
simétrica cronica. La injuria pulmonar se observa en el 60 al 80% de los casos y se considera
una de las manifestaciones extraarticulares con peor prondstico, alcanzando un riesgo de
mortalidad diez veces superior con relacion a los casos de artritis reumatoide que carecen de
esta condicion (1,20,25).

Factores de riesgo: la probabilidad de presentar EPID-AR se incrementa en presencia de
titulos elevados de antipéptido ciclico citrulinado (anti-CCP) y factor reumatoideo (FR). Asi
como en edad avanzada, sobre todo, en pacientes mayores a sesenta afos. La exposiciéon
ambiental favorece la respuesta genética entre los alelos del epitopo compartido, por lo que
se considera como un factor promotor en el desarrollo de acometimiento del intersticio

pulmonar (26).

Factores prondsticos de progresién pulmonar y de mortalidad: el sexo masculino tiene
un riesgo de mortalidad catorce veces mayor que el sexo femenino. Del mismo modo, por
cada década transcurrida tras el diagnéstico inicial de EPID-AR, la probabilidad de fallecer se
duplica. En cuanto a los datos que sugieren progresion de la enfermedad son los valores de
los titulos de FR con cifras tres veces por encima de los referenciales, principalmente en
EPID-AR de tipo progresivo; la disminucion del umbral de la funcién pulmonar; un patrén de
imagen de tipo fibrético que afecta cuatro 0 més areas del parénquima pulmonar y mas de la

mitad del area subpleural (27).

Manifestaciones clinicas: el 29% de los cuadros de EPID-AR son clinicamente
significativos, con frecuencia la sintomatologia surge de manera gradual e incluyen tos y
disnea de esfuerzo. La insuficiencia respiratoria, la hipertension arterial pulmonar, los rales
bibasales y los dedos en palillo de tambor se identifican sobre todo en estadios avanzados
(27).

Hallazgos tomograficos: el patron UIP se relaciona con el 79% de los casos de EPID-AR.
El riesgo de progresibn es tres veces mayor, en comparacion con otros patrones
tomograficos. Los hallazgos en TCAR se caracterizan por engrosamiento de los septos
interlobulillares, reticulaciones subpleurales con panal de abeja y

bronquiectasias/bronquiolectasias por traccién. Ocasionalmente se aprecian nodulos

Doménica Camila Pérez Montalvo



UCUENCA 19

centrolobulillares. En presencia de opacidades en vidrio esmerilado se debe considerar NINE
(27,28).

Funciéon pulmonar: la reduccion de CFV mayor a diez por ciento y DLCO mayor a quince

por ciento se asocian con progresion de enfermedad.
2.3.2.1. Sindrome de Felty (SF)

El Sindrome de Felty es una manifestacion extraarticular poco frecuente de la artritis
reumatoide seropositiva, complicada por neutropenia y esplenomegalia. Se observa en
menos del 1% de casos, principaimente en cuadros severos, cronicos y erosivos. La
mortalidad del SF es de hasta el 36%. Afecta tres veces mas a las mujeres que a los hombres
(29,30).

Factores de riesgo: el sexo femenino; pacientes mayores de cincuenta afios; los titulos
elevados de anti-CCP, HLA-DR4, IgG y Anti-G-CSF (30).

Manifestaciones clinicas: en etapas iniciales, los pacientes pueden ser asintomaticos o
seguir un patrén propio de la AR. Una vez la enfermedad progresa, surgen manifestaciones
extraarticulares mas severas, tales como: lesiones cutaneas necrotizantes, vasculitis,

hepatomegalia, linfadenopatias, fibrosis pulmonar, pleuritis y neuropatia periférica (30).

Hallazgos tomograficos: se suelen evidenciar nédulos, granulomas y bronquiolitis
obliterante.

2.3.4. Lupus eritematoso sistémico (LES)

El lupus eritematoso sistémico es una entidad crénica de origen autoinmune con expresion a
nivel de multiples 6rganos y sistemas. Las lesiones pleuropulmonares se manifiestan en el
20 al 90% de los casos de LES, estas se pueden categorizar en ocho subtipos de lesiones,
dentro de las cuales se incluyen las EPID (20,31,32). La tasa de mortalidad de EPID-LES es
del 12,2% a los seis afos tras el diagndstico inicial (33). Dada la extension de las
complicaciones pulmonares en LES se precisa que durante el diagnéstico de EPID se

descarte el sindrome de superposicion.
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Factores de riesgo: la EPID en edad avanzada es tres veces mas comun, sobre todo en
adultos mayores a cincuenta afios. Las poblaciones asiéticas y africanas presentan un riesgo
considerable de desarrollar EPID con relacion a otras etnias. Los valores elevados de factor
de necrosis tumoral alfa e interleucina 6 se correlacionan con la expresion de intersticiopatias.
Otros factores de riesgo a considerar son aquellos casos con antecedentes de pleuritis,
neumonitis lipica, esclerodactilia, sindrome de Raynaud o sindrome de superposicion con
ES (33).

Manifestaciones clinicas: el 5% de los pacientes presentan sintomas respiratorios,
inicialmente se acompafia de tos, disnea, dolor toracico y fiebre. Una vez el cuadro se
exacerba, se asocia a derrame pleural. Durante la evaluacién es esencial considerar la

posibilidad de sobreinfecciones de patégenos oportunistas.

Hallazgos tomograficos: el patron tomografico mas frecuente es la NINE (32%), seguido de
UIP, OP y NIL. En fases iniciales de la enfermedad se pueden identificar opacidades lineales
bibasales. En etapas avanzadas se observan infiltrados difusos y vidrio deslustrado, sobre
todo en la NINE. En la NINE fibrotica y en UIP, se ve un patrén reticular, en ocasiones se
evidencia un patrén en panal de abeja con bronquiectasias/bronquiolectasias. La OP
manifiesta areas de consolidacion que pueden estar asociadas 0 no a broncograma aéreo.

La NIL presenta nddulos centrolobulillares y atenuacion en vidrio esmerilado.

Funcién pulmonar: las pruebas funcionales suelen evidenciar disfuncion restrictiva y una
reduccion en DLCO (34).

2.3.5. Dermatomiositis/polimiositis (DM/PM)

La dermatomiositis y polimiositis son un grupo de trastornos autoinmunes complejos poco
comunes del tejido conectivo, que se diferencian por lainflamacion crénica del tejido muscular
y puede expresarse de manera aislada o como multiples afectaciones sistémicas. Alrededor
del 78% de los casos de DM/PM se asaocian a EPID y corresponde a la complicacibn mas
frecuente. La tasa de mortalidad en EPID-DM/PM es del 40% (35,36). En la revision
sistematica realizada por Sun et al se determiné una prevalencia mundial de EPI-DM/PM del
0,41, predominando en la poblacién asiatica. Las intersticiopatias en DM/PM pueden tomar
un curso mas agresivo con peor prondstico, sobre todo en la EPI rapidamente progresiva,

esta se define como hallazgos tomograficos de progresion en las alteraciones intersticiales
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asociado disnea en un mes o progresion a insuficiencia respiratoria dentro de los tres meses

desde el inicio de la enfermedad respiratoria (36,37).

Factores de riesgo: el sexo masculino, una edad avanzada, un historial de tabaquismo y los
factores genéticos, aumentan la probabilidad de desarrollar EPID. Al igual que aquellos
pacientes con haplotipo ancestral 8.1 y titulos anti-MDA5 asociados a la diferenciacion anti-
Jo-1y anti-melanoma (38,39).

Factores pronésticos de progresion pulmonar y de mortalidad: titulos de anti-MDA5S se
relacionan con una mortalidad del 50% en seis meses tras el diagnéstico inicial. La EPI
rapidamente progresiva se asocian a una alta tasa de recurrencia, que declina la esperanza
de vida. La mortalidad asciende en un 70% en aquellos pacientes con una FVC menor al
cincuenta por ciento. En complicaciones como neumomediastino, la tasa de mortalidad es de
hasta el 60%. Para la estadificacion de progresion de EPID-DM/PM, Wu et al, sugieren el
empleo del score FLAIR, segun su puntuacion el riesgo puede ser bajo, moderado o alto.
Los criterios a evaluar son el lactato ferritina, lactato deshidrogenasa, anticuerpos anti-mdab5,
puntaje de las imagenes en tomografia computarizada de alta resolucion y si la enfermedad

pulmonar intersticial es de progresion rapida o no (40,41).

Manifestaciones clinicas: la DM/PM puede cursar sin sintomatologia asociada o presentar
manifestaciones como disnea, tos no productiva que puede ser de inicio y progresion rapida,
sobre todo en pacientes con dermatomiositis amiopatica, disfagia e hipoxemia. A la
auscultacion se suelen identificar rales crepitantes secos bibasales en el 90% de los casos y
movimientos toracicos reducidos. La debilidad muscular se debe considerar como un factor
que favorece la severidad de la disnea e incrementa el riesgo de aspiracion, caracteristico en
fases tardias. También se observan manifestaciones cutdneas como papulas de Gottron,
erupciones, ulceraciones digitales o palmares. En ocasiones puede presentar fendbmeno de

Raynaud, artritis seronegativa y pirexia (41).

Hallazgos tomogréficos: la tomografia computarizada de alta resolucién es el método de
eleccion para deteccion de EPID en fases tempranas, los hallazgos suelen ser variables
segun la gravedad y agudeza del proceso pulmonar. Pueden ser similares a otras formas de
EPI como LES, AR y ES. Los patrones que se observan con frecuencia son NINE, que
comprenden mas de la mitad de los casos y con menor frecuencia se observa OP, UIP y dafio
alveolar difuso. En estos pacientes se observa consolidaciones, areas en vidrio esmerilado,

reticulaciones, engrosamiento peribroncovascular. En patron NINE se encuentra

Doménica Camila Pérez Montalvo



UCUENCA 2

opacificacion irregular en vidrio esmerilado y reticulacion fina, el engrosamiento de los haces
broncovasculares sugieren NINE fibrético o UIP/ probable UIP. El panal se asocia mas a UIP.
En OP se ven opacidades lineales irregulares, nddulos intersticiales, engrosamiento del
tabique interlobulillar, signo del halo invertido también puede asociarse a superposiciones con
fibrosis pulmonar idiopéatica y NINE. Otras manifestaciones incluyen bronquiectasias por

traccion (42).

Funciéon pulmonar: en pacientes con DM/PM las pruebas de funcion pulmonar son utiles
para determinar el grado de insuficiencia respiratoria y se suele identificar un patron

restrictivo.

2.3.6. Sindrome de Sjogren (SS)

El Sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmune multisistémica que se caracteriza
por una infiltracion linfocitica de las glandulas exocrinas, principalmente de las glandulas
salivales y lagrimales. En el 65% de los casos, el principal érgano extraglandular que presenta
complicaciones es el parénquima pulmonar. La tasa de mortalidad a los cinco afios después
del diagnéstico inicial de EPID-SS es del 10 al 20%. En el 10 al 50% de los casos, el
diagndstico de EPID puede darse antes que el de SS. En cuanto a EPID-SS relacionada con

otras conectivopatias se dan hasta en el 10% de pacientes (43).

Factores de riesgo: la edad avanzada, el sexo masculino, el habito tabaquico y titulos altos
de ANA, FR y anti-CCP.

Factores prondésticos de progresion pulmonar y de mortalidad: la mortalidad asociada
asciende hasta 4 veces alos 10 afios tras el diagndstico inicial. La EPID de rapida progresion
con pronostico desfavorable, se asocia con titulos elevados de anti-SSA Ro52. La presencia
de fibrosis pulmonar se relaciona con un mayor riesgo de progresién, asi como la hipertension

pulmonar y el patron UIP (43).

Manifestaciones clinicas: disnea de esfuerzo, tos no productiva, dolor toracico, hipoxia,
rales crepitantes. En etapas avanzadas se asocia con cianosis y signos de hipertension
pulmonar. Otras manifestaciones son la xerotraquea, el reflujo gastroesofagico, la

enfermedad pulmonar obstructiva, la bronquiolitis y la pirexia.
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Hallazgos tomograficos: la tomografia computarizada es el método de eleccién debido a
su alta sensibilidad y especificidad, sobre todo en aquellos pacientes que permanecen
asintomaticos. Las caracteristicas radioldgicas en EPID-SS pueden llegar a ser complejas de
dilucidar, dada la relaciéon que suele presentar con otras enfermedades del tejido conectivo.
El patron que se ve en el 45% de pacientes es la NINE, seguido de UIP (10%) y en menor
medida la OP (4%). Los patrones radiologicos presentan una distribucion a nivel de los I6bulos
medios e inferiores. En NINE fibrética se manifiesta en conjunto con patrones en vidrio
esmerilado con bronquiectasias por traccion y atrapamiento aéreo. Otros hallazgos que se
observan son reticulaciones, consolidaciones, patrén en panal de abeja, lesiones quisticas
nodulares. La superposicién entre NINE y UIP es frecuente, expresandose hasta en el 40%
de los casos (43,44).

Funcién Pulmonar: el indice de actividad de la enfermedad del SS se puede establecer
segln la Alianza Europea de Asociaciones de Reumatologia (EULAR) en: a) Actividad
moderada, si la CVF es mayor al 60% y el DLCO se encuentra sobre el 40%; b) Actividad

severa, en caso de que la CVF sea menor al 60% y el DLCO sea menor al 40% (44).

2.3.7. Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo (EMTC)

La enfermedad mixta del tejido conectivo es un trastorno inflamatorio sistémico poco comun,
gue se distingue por la presencia de titulos séricos elevados de anticuerpos anti-
ribonucleoproteina Ul (anti-U1-snRNP), en conjunto con signos clinicos de LES, ES, PM y/o
AR. En la actualidad, las evaluaciones epidemiol6gicas de EMTC son limitadas, sin embargo,
se estima que su incidencia oscila entre 0.2 y 2.8 casos por cada 100.000 habitantes (45).
Alrededor del 75% de los pacientes con EMTC presentan acometimiento intersticial. La EPID-
EMTC suele progresar en un 25%, dentro de los cuatro primeros afios tras su diagndstico

inicial (45). Latasa de mortalidad a los diez afios puede ascender al 30% (46).

Factores de riesgo: su aparicion se correlaciona fuertemente con el sexo femenino; el
antigeno leucocitario humano HLA-DRB1*04:01 y el anti-U1-snRNP; asi como, con dilatacién

esofagica (47).

Factores pronésticos de progresion pulmonar y de mortalidad: el sexo masculino y
titulos serolégicos de anticuerpo anti-RNP objetivan una progresion de la enfermedad. En
cuanto a lareduccién de la FVCy del volumen pulmonar mayor a 10%, se relacionan con una

reduccién en la supervivencia menor a los cinco y diez afios (46).
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Manifestaciones clinicas: la presentacion clinica es heterogénea, por lo que llegar a un
diagnéstico puede ser complejo. Su presentacién clinica incluye datos de artritis, pleuritis,

miositis, pericarditis, fenébmeno de Raynaud, hipertensién pulmonar y EPID.

Hallazgos tomograficos: existe predominio de NINE asociada a opacidades reticulares,
patrén en vidrio esmerilado, engrosamiento septal, reduccién en el volumen pulmonar con

distribucion periférica y I6bulos inferiores.

Funcion pulmonar: existe un descenso de la DLCO y CVF.

2.3.8. Neumonia Intersticial con Caracteristicas Autoinmunes (IPAF)

La neumonia intersticial con caracteristicas autoinmunes hace referencia a aquellos
pacientes con enfermedad pulmonar intersticial asociado a caracteristicas clinicas o
seroldgicas que sugieren una condicién autoinmune subyacente, sin embargo, no satisfacen
los criterios especificos EULAR o del Colegio Americano de Reumatologia (ACR) para una
ETC (48). Para su clasificacién, en 2015 la Sociedad Respiratoria Europea (SRE) y la
Sociedad Tor4cica Estadounidense (ATS), definieron criterios que se establecen en torno a
tres dominios: a) dominio clinico; b) dominio serolégico (autoanticuerpos especificos); c)
dominio morfoldgico (patrones radioldgicos/caracteristicas histopatologicas o enfermedad
multicompartimental). Para establecer un diagnéstico se debe cumplir al menos una
caracteristica de dos dominios, ademas, se debe descartar cualquier otra posible causa de
EPID (48,49). Sin embargo, en la actualidad no existe un consenso sobre la utilidad de los

criterios, asi mismo, expresan ciertas limitaciones al no ser validados.

Factores de riesgo: el sexo femenino, la edad avanzada, antecedentes de tabaquismo,

hipertensién pulmonar, reducciéon de FVC y DLCO.

Factores prondsticos de progresion pulmonar y de mortalidad: la presencia de titulos
de anticuerpos RNP y de quimiocina 1 se relacionan con exacerbacién del cuadro. El
incremento seroldgico de la proteina surfactante A (SPA) se asocia con un deterioro en la
funcion pulmonar. El patrén UIP se vincula con una supervivencia estimada de 3 afos.
Aquellos casos de IPAF que varian al fenotipo de fibrosis progresiva, poseen una

supervivencia estimada de hasta 4 afos tras su diagndstico inicial (50,51).
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Manifestaciones clinicas algunos estudios han demostrado ciertas caracteristicas clinicas
en IPAF, tales como disnea de esfuerzo, tos, fisura digital distal, artritis inflamatoria,
telangiectasia palmar, edema digital idiopatico, fenémeno de Raynaud. En cuanto a la
ulceracion digital distal y el signo de Gottron, se consideran como hallazgos inusuales (40,
52).

Hallazgos tomograficos: los patrones mas comunes son NINE, OP, NIL y superposicion de
NINE con OP. También se pueden observar signos de pleuritis, pericarditis y vasculopatias.
El patrén UIP, ha sido excluido por mucho tiempo como una caracteristica tomogréfica de
IPAF. Sin embargo, en la actualidad, se ha observado una prevalencia significativa en
diversos estudios. Por lo que, para ratificar su diagnéstico en presencia de este patrén se

precisa que cumpla asociacion con al menos dos dominios distintos (52,53).

Funcién pulmonar: la disminucién anual del CVF es significativamente mas pronunciada en
IPAF que en EPID-ETC.
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Capitulo 1l

3. Objetivos de la Investigacion

3.1. Objetivo General

Describir los principales patrones tomograficos de acometimiento intersticial en pacientes con
colagenopatias que acudieron a consulta externa de neumologia del Hospital Vicente Corral
Moscoso. Cuenca, enero 2020 - febrero 2023.

3.2. Objetivos Especificos

1. Determinar la prevalencia de acometimiento intersticial en los pacientes con previo
diagndstico de colagenopatia.

2. Describir las caracteristicas epidemioldgicas de los pacientes con colagenopatia y

acometimiento intersticial.

3. Identificar la colagenopatia con mayor acometimiento intersticial.

Capitulo IV
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4. Diseilo metodolégico

4.1. Tipo de estudio

Se realiz6 un estudio retrospectivo, descriptivo, transversal.

4.2. Area de estudio

La presente investigacion se desarrollé en el area de consulta externa de neumologia del
Hospital Vicente Corral Moscoso, establecimiento de salud de segundo nivel de referencia
para el sur del pais, localizado en la zona 6 de la provincia del Azuay, en Cuenca - Ecuador.
Ubicacion: Avenida 12 de abril y Arupos.

4.3. Universo y Muestra

Se trabaj6 con un universo comprendido por 59 pacientes mayores de 18 afios, con reporte
de diagndstico de enfermedad del tejido conectivo y acometimiento intersticial, que fueron
atendidos en consulta externa de Neumologia del Hospital Vicente Corral Moscoso y que
conformaron parte del banco de datos anonimizado proporcionado por el Comité de

Intersticiopatias de dicha institucién durante el periodo enero 2020 - febrero 2023.

4.4. Criterios de seleccioén

4.4.1. Criterios de inclusién

e Seincluyeron todos los casos de la base de datos en la que consto la edad, el sexo,
el lugar de residencia, la exposicién a biomasa, el tipo de exposicidn de los pacientes
con registro anonimizado, con informe de diagndstico de colagenopatia confirmada y
gue contaron con estudio tomografico en donde se evidencié acometimiento
intersticial, que acudieron al servicio de neumologia del Hospital Vicente Corral
Moscoso en el periodo enero 2020 - febrero 2023.

4.4.2. Criterios de exclusion
e Aquellos datos incompletos que no se encontraron en la base de datos.

e Aquellos casos que no contaron con estudio de tomografia computarizada.
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4.5 Variables

Las variables que se emplearon en el presente estudio fueron: edad, sexo, lugar de
residencia, exposicién a biomasa, tipo de exposicién, diagnostico reumatolégico, patrén

tomogréfico.

4.5.1 Operacionalizacion de variables

La operacionalizacion de las variables se realizé con base a las siguientes categorias: a)

variable, b) definicion de variable, 3) dimensiones; 4) escala de medida (Anexo A).

4.6. Métodos, técnicas e instrumentos para recoleccion de datos

4.6.1. Método

Estudio descriptivo, transversal de cohorte retrospectiva, en donde, se realiz6 la revision de
la base de datos anonimizada de pacientes mayores de 18 afios que acudieron al area de
consulta externa de neumologia, que contaron con diagnéstico de enfermedad del tejido
conectivo y acometimiento intersticial, proporcionada por el Comité de Intersticiopatias del
Hospital Vicente Corral Moscoso (HVCM), en el periodo comprendido enero 2020 - febrero
2023.

4.6.2. Técnica

Revision de la base de datos anonimizada que contd con las variables de estudio (edad,
sexo, lugar de residencia, exposicion a biomasa, tipo de exposicién, diagndstico

reumatologico, patron tomografico).

4.6.3. Instrumento

La informacion fue recolectada con el formulario (Anexo B) disefiado con base alas variables
gue se incluyeron en la investigacién. Consta de cuatro secciones: 1) Datos del paciente
(edad, sexo, lugar de residencia); 2) Caracteristicas epidemiolégicas; 3) Diagndstico
reumatolégico; 4) Patrén de tomografia de térax en EPID.

4.7. Procedimiento, capacitacion y supervisién

4.7.1 Autorizacién

Para la elaboracion de este estudio, se solicitd autorizacion al Area de Docencia del
Hospital Vicente Corral Moscoso. Una vez ratificado el permiso por parte de la maxima
autoridad de dicha institucién, se procedié a realizar el levantamiento de informacion

(banco de datos anonimizado) custodiado por el servicio de neumologia (Anexo C).
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4.7.2. Capacitacion

La capacitacion para el procesamiento y andlisis de la base de datos anonimizado estuvo
a cargo del Dr. Juan Pablo Uyaguari, director del proyecto de investigacion. Ademas, se
realiz6 una extensa revision de la literatura de interés para el desarrollo de esta

investigacion empleando la base de datos PubMed.

4.7.3. Supervision
Se contod con la supervision del grupo de expertos que conforman parte del Comité de
Intersticiopatias del Hospital Vicente Corral Moscoso. Ademas, del director del proyecto

Dr. Juan Pablo Uyaguari.

4.8. Plan de tabulacién y analisis de datos

Los datos recolectados se ingresaron, procesaron y analizaron en la matriz del software
Microsoft Office Excel 2016 en espafol y en el software IBM SPSS (Statistical Package for
Social Sciences) version 21.0. En el analisis estadistico se aplicé un método descriptivo
mediante medidas de frecuencia absolutas y relativas (porcentaje), ademas de emplear
medidas de tendencia (media) y medidas de dispersion (desviacion estandar). Para la
presentacién de resultados, se elaboraron tablas y graficos que mostraron la frecuencia
absoluta y proporcion.

4.9. Aspectos éticos

En esta investigacion con el objetivo de respetar los principios bioéticos fundamentales, como
la no maleficencia, beneficencia, autonomia y justicia, se desarrollara siguiendo las normas

éticas internacionales.

El enfoque metodoldgico de la presente investigacion al ser descriptiva, retrospectiva,
transversal requiere el andlisis de la base de datos anonimizada, por lo que implica que toda
informacién personal identificable ha sido removida para proteger la privacidad, vida y salud
de los pacientes involucrados en el presente estudio. En este sentido, se ha eliminado
cualquier dato que pudiese vincular directamente a los individuos, empleando codificacién
numérica comprendida por dos digitos para hacer referencia a los casos estudiados. De tal
manera que se garantiza la integridad y confidencialidad de los datos, asi como el
cumplimiento de las normas éticas y legales en materia de proteccion de datos personales,
salvaguardando la privacidad del grupo de estudio y minimizando cualquier riesgo potencial

asociado a la divulgacion de informacion sensible. Los datos seran empleados Unicamente
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con fines investigativos, mismos que seran custodiados y asegurados con una contrasefia

conocida y empleada Unicamente por la autora.

El servicio de neumologia del Hospital Vicente Coral Moscoso, como parte de la norma
institucional cumplié con la declaracién del Consejo de Organizaciones Internacionales de
Ciencias Médicas (CIOMS) y las normas bioéticas actuales, en donde, a todos los pacientes
gue acuden a consulta externa del departamento de neumologia, especialmente aquellos que
presentan patologias poco frecuente, se les hainformado sobre laimportancia de formar parte
de la base de datos anonimizada mediante lectura y firma de consentimiento informado de

manera libre y voluntaria.

La autora declara que no existe conflicto de interés.
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Capitulo V

5. Resultados

En el presente estudio se determin6 como poblacion objetivo a todos los pacientes con
diagndstico establecido de enfermedad pulmonar intersticial asociada a enfermedades del
tejido conectivo, atendidos a nivel de consulta externa en el &rea de neumologia del Hospital
Vicente Corral Moscoso de la ciudad de Cuenca, durante el periodo enero 2020 a febrero
2023. Se recepto el banco de datos anonimizado proporcionado por el Grupo de Estudio de
Intersticiopatias del HVYCM. Se identificd un total de 422 casos registrados. Se excluyeron un
total de 363 casos, en donde, se identificd: 86 registros duplicados; 242 casos que no
presentaron diagndstico definitivo de enfermedad del tejido conectivo; 14 casos que en
tomografia de térax no se evidencié afectacion a nivel de parénquima pulmonar; 11 casos
gue no contaron con tomografia de térax; 6 casos que en tomografia se observd otras
enfermedades pulmonares difusas. Se incluyeron un total de 59 casos validos que cumplieron

con los criterios de inclusion planteados.
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Figura 1. Diagrama de flujo de casos

NUmero total de pacientes con registro de
EPI que acudieron a consulta externa de
neumologia del Hospital Vicente Corral
Moscoso en el periodo enero 2020 a febrero
2023

IDENTIFICACION

n= 422

Diagnostico definitivo de ETC
n= 336

Tomografia de térax
n=90

CRIBADO

Registros con informacion completa en
base de datos
n=59

Mimero total de registros incluidos en el estudio
n=59

Total mujeres Total hombres
n=44 n=15

Edad media de 55,66 afios DS + 14,91

Distribucién en zona urbana: n=41

INCLUIDOS

Exposicion a materia organica e inorganica
No: n=42

Patron de EPI en TCAR mas frecuente
Neumonia intersticial no especifica: n=18

Colagenopatia asociada a EPI mas frecuente
Artritis Reumatoide: n=22

Fuente: Base de

Elaboracidon: Doménica Pérez M.

Registros excluidos: n= 246

Registros excluidos: n= 31

datos

32

Registros duplicados: n= 86

No ETC: n= 246

No acometimiento intersticial: n=14
Mo Tomografia de torax: n=11

Otras enfermedades pulmonares:
n=6

Patron de EPI por subtipo de ETC mas
frecuente
NINE fibrético en ES: n=8

anonimizada HVCM.
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5.1. Prevalencia de acometimiento intersticial en pacientes con diagndéstico de

colagenopatia

Tabla 1. Prevalencia de acometimiento intersticial en pacientes con previo diagndstico de

conectivopatia. Hospital Vicente Corral Moscoso. Cuenca, enero 2020 - febrero 2023.

FRECUENCIA (N) PORCENTAJE (%)
[ [ [
POBLACION ATENDIDA CON ETC 1100 100
Casos DE EPI 59 5,36
Fuente: Base de datos anonimizada HVCM.

Elaboracion: Doménica Pérez M.

En el periodo enero 2020 a febrero 2023, acudieron 1100 pacientes con diagnéstico de
conectivopatia a consulta externa, en donde, se determind que la prevalencia de enfermedad
pulmonar intersticial fue de 5.36% por cada 100 pacientes con enfermedad del tejido

conectivo.

5.2. Caracteristicas epidemioldgicas

Tabla 2. Frecuencias y porcentajes de pacientes con conectivopatias y acometimiento
intersticial que acudieron a consulta externa de neumologia segun sexo. Hospital Vicente

Corral Moscoso. Cuenca, enero 2020 - febrero 2023.

SExo FRecUENCIA (N) PORCENTAJE (%)
\ \ \
MUJER 44 74,60

HoMmBRE 15 25,40
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ToTAL 59 100,00

Fuente: Base de datos anonimizada HVCM.

Elaboracidon: Doménica Pérez M.

La poblacién en estudio estuvo conformada principalmente por individuos del sexo femenino
(74,60%; n=44); seguido del sexo masculino (25,40%; n=15). Presentando una relacion de

2,93 mujeres por cada hombre.

Tabla 3. Frecuencias y porcentajes de pacientes con conectivopatias y acometimiento
intersticial que acudieron a consulta externa de neumologia de acuerdo a grupo etario.

Hospital Vicente Corral Moscoso. Cuenca, enero 2020-febrero 2023.

GRUPO ETARIO FRECUENCIA (N) PORCENTAIJE (%)
[

20-39 10 16,95

40-64 31 52,54

265 18 30,51

ToTAL 59 100,00

MEDIA: 55,66
DESVIACION ESTANDAR (DS): 14,91

Minivo: 24 MAximo: 83

Fuente: Base de datos anonimizada HVCM.

Elaboracion: Doménica Pérez M.

La edad de los pacientes con enfermedades del tejido conectivo y acometimiento intersticial
se ubico entre un minimo de 24 afios y un maximo de 83 afios. La edad media fue de 55,66
+ 14,91 afos, en donde, se aprecioé predominio en el grupo etario de entre 40 a 64 afios con
el 52,54% (n=31), seguido de adultos mayores (= 65 afios) con un 30,51% (n=18). En cuanto
a los adultos jovenes (20 a 39 afios) representaron el 16,95% (n=10) de los casos, siendo el

grupo etario con menor concentracion.
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Tabla 4. Frecuencias y porcentajes de pacientes con conectivopatias y acometimiento
intersticial que acudieron a consulta externa de neumologia de acuerdo a zona de residencia.

Hospital Vicente Corral Moscoso. Cuenca, enero 2020-febrero 2023.

ZONA DE RESIDENCIA ~ FRECUENCIA (N) PORCENTAJE (%)
[ [
URBANA 41 69,49
RURAL 18 30,51
ToTAL 59 100,00
Fuente: Base de datos anonimizada HVCM.

Elaboraciéon: Doménica Pérez M.

La zona urbana fue la principal area de residencia (69,49%) de la poblacién con
enfermedades del tejido conectivo y acometimiento intersticial; en cuanto al 30,51% restante

de la poblacion en estudio se distribuyé en zona rural.

Tabla 5. Frecuencias y porcentajes de pacientes con conectivopatias y acometimiento
intersticial que acudieron a consulta externa de neumologia de acuerdo a exposicion a
materia orgénica e inorganicay tipo de exposicion. Hospital Vicente Corral Moscoso. Cuenca,
enero 2020-febrero 2023.

N PORCENTAJE (%)
ExposiCION Si 17 28,80
No 42 71,20
TIPO DE EXPOSICION Fumador 7 35,00
activo
Fumador 1 5,00
pasivo
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Humo de lefia 8 40,00

para coccion o

calefaccion

Aves 3 15,00
Otros: 1 5,00
(Humedad)
Fuente: Base de datos anonimizada HVCM.

Elaboracion: Doménica Pérez M.

Del total de casos, un 71,20% (n=42) manifestaron no presentar exposicién. En cuanto al
28,80% (n=17) indicaron haber presentado alguin tipo de exposicibn a materia organica e
inorganica, de los cuales: el 40% de los casos refirieron mantener contacto con cigarrillo, el
35% fueron fumadores activos y el 5% fueron fumadores pasivos; el 40% presentaron
exposicion al humo de lefia para coccién o calefaccion; el 15% tuvieron exposicién a aves y

el 5% se encontraron expuestos a otros elementos como humedad.

5.3. Enfermedades del tejido conectivo asociadas a enfermedad pulmonar intersticial

Tabla 6. Frecuencias y porcentajes de pacientes con conectivopatias y acometimiento
intersticial que acudieron a consulta externa de neumologia de acuerdo a enfermedad del

tejido conectivo. Hospital Vicente Corral Moscoso. Cuenca, enero 2020-febrero 2023.

DIAGNOSTICO FRECUENCIA (N) PORCENTAJE (%)
REUMATOLOGICO

\ \
ARTRITIS REUMATOIDE 22 37,30
ESCLEROSIS SISTEMICA 18 30,50
SINDROME DE SIOGREN 4 6,80
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LES 6 10,20
DM/PM 1 1,70

SINDROME DE FELTY 1 1,70

ENFERMEDAD MIXTA DEL 4 6,80

TEJIDO CONECTIVO

IPAF 3 5,10

ToTAL 59 100,0

Fuente: Base de datos anonimizada HVCM.

Elaboracion: Doménica Pérez M.

La enfermedad del tejido conectivo asociada a EPID que se manifestd con mayor frecuencia
fue la artritis reumatoide (37,30%; n=22), seguida de la esclerosis sistémica (30,50%; n=18).
Las conectivopatias que se observaron en menor medida fueron el lupus eritematoso
sistémico (10,20%; n=6); la enfermedad mixta del tejido conectivo (6,80%; n=4); el sindrome
de Sjogren (6,80%; n=4); la IPAF (5,10%; n=3); la DM/PM (1,70%; n=1) y el Sindrome de
Felty (1,70%; n=1).

5.4. Patrones tomograficos

Tabla 7. Frecuencias y porcentajes de pacientes con conectivopatias y acometimiento
intersticial que acudieron a consulta externa de neumologia de acuerdo a patrén de EPID en

tomografia de térax. Hospital Vicente Corral Moscoso. Cuenca, enero 2020-febrero 2023.

PATRON FRECUENCIA (N) PORCENTAJE (%)
TOMOGRAFICO
\ \
NINE CELULAR 1 1,70
NINE FIBROTICO 17 28,80
PATRON UIP 17 28,80
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PROBABLE UIP 11 18,60
INDETERMINADO 7 11,90
NIL 5 8,50
oP 1 1,70
ToTAL 59 100,00
Fuente: Base de datos anonimizada HVCM.

Elaboracion: Doménica Pérez M.

El patron de EPID en la TCAR de torax que predominé en el total de la poblacion fue la NINE
(30,50%; n=18), el 28,80% (n=17) de los casos fueron de tipo fibrético y el 1,70% (n=1) de
tipo celular. El segundo patron mas frecuente fue el UIP (28,80%; n=17), seguido por la
probable UIP (18,60%; n=11). Los patrones radiolégicos que se identificaron en menor
medida fueron indeterminado (11,90%; n=7), NIL (8,50%; n=5) y OP (1,70%; n=1).

Tabla 8. Patrones tomograficos presentes en las diferentes colagenopatias de los pacientes
con diagnostico de EPID-ETC que acudieron a consulta externa de neumologia. Hospital

Vicente Corral Moscoso. Cuenca, enero 2020-febrero 2023.
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PATRONES TOMOGRAFICOS Total
NINE NINE ulp Probable Indete NIL oP
celular fibrdtico ulp rmina
do
AR N°
pacientes 0 5 8 5 2 1 1 22
% dentro
ETC 9,00% 22,70% 36,40% 22,70% 9,10% 4,50% 4,50% 100,00%
ES N 5
pacientes % 1 8 3 3 3 0 0 18
% dentro 8 16,70
ETC o‘.,GO% 44,40% 16,70% 16,70% % 0,000 0,00% 100,00%
ss N =
pacientes = 0 0 2 0 0 2 0 4
% dentro g
ETC n:00%  0,00% 50,00% 0,00% 0,00% 50,00% 0,00% 100,00%
w
LES N° 2
pacientes g O 1 0 2 2 1 0 6
w
%dentro 2 33,30
ETC Eh,OO% 16,70% 0,00% 33,30% % 16,70% 0,00% 100,00%
L
DM/P N° Z
M pacientes 0 0 0 1 0 0 0 1
% dentro
ETC 0,00 0,00% 0,00 100,00% 0,00% 0,00% 0,00% 100,00%
SF N°
pacientes 0 0 0 0 0 1 0 1
% dentro
ETC 0,00% 0,00% 0,00% 0,00% 0,00% 100,00% 0,00% 100,00%
EMTC N°
pacientes 0 2 2 0 0 0 0 4
% dentro
ETC 0,00% 50,00% 50,00% 0,00% 0,00% 0,00% 0,00% 100,00%
IPAF  N°
pacientes 0 1 2 0 0 0 0 3
% dentro
ETC 0,00% 33,30% 66,70% 0,00% 0,00% 0,00% 0,00% 100,00%
Total N°
pacientes 1 17 17 11 7 5 1 59
% dentro 11,90
ETC 1,70% 28,80% 28,80% 18,60% % 8,50% 1,70% 100,00%

Nota: (ES) Esclerosis sistémica; (SS) Sindrome de Sjogren; (LES) Lupus Eritematosos Sistémico; (DM/PM)
Dermatomiositis/ Polimiositis; (SF) Sindrome de Felty; (EMTC) Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo; (IPAF)
Enfermedad pulmonar intersticial con caracteristicas autoinmunes; (NINE) Neumonia intersticial no especifica,
(UIP) Neumonia Intersticial Usual; (NIL) Neumonia Intersticial Linfocitica; (OP) Neumonia en organizacion.
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Fuente: Base de datos anonimizada HVCM.

Elaboracion: Doménica Pérez M

El patron de enfermedad pulmonar intersticial en TCAR de térax por subtipo de enfermedad
del tejido conectivo se abordé en 59 pacientes. La neumonia intersticial no especifica fibrotica
fue el patron de EPI més prevalente en la esclerosis sistémica (44,40%; n=8). La neumonia
intersticial habitual se identific6 en varios subtipos de ETC, principalmente en la artritis
reumatoide (36,40%; n=8) y la IPAF (66,70%; n=2). El lupus eritematoso sistémico se asocio
con patrén probable UIP (33,30%; n=2) e indeterminado (33,30%; n=2). En sindrome de
Sjogren se observé patrén UIP e indeterminado en igual medida. Latotalidad de los casos de
dermatopolimiositis presentaron patrén indeterminado. La enfermedad mixta del tejido
conectivo se relacion6 con NINE fibrosante (50%; n=1) y UIP (50%; n=1). El patrén de
neumonia en organizaciébn se manifestd exclusivamente en la artritis reumatoide. La
neumonia intersticial linfocitica fue mas comun en el Sindrome de Felty (100%) que en otras

ETC. La NINE celular se expres6 Unicamente en la esclerosis sistémica (5,60%; n=1).
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Capitulo VI

6. Discusioén

En el presente estudio se describieron los principales patrones tomogréaficos de
acometimiento intersticial en pacientes que acudieron al area de consulta externa de
neumologia del Hospital Vicente Corral Moscoso (HVCM), que contaron con diagnéstico
reumatolégico y acometimiento intersticial, en el periodo comprendido entre enero 2020 a
febrero 2023. La cohorte de estudio estuvo conformada por un total de 59 casos validos que

cumplieron con los criterios de inclusion planteados.

La prevalencia de enfermedad pulmonar intersticial fue de 5,36% por cada 100 pacientes con

enfermedad del tejido conectivo.

La poblacién estuvo conformada principalmente por individuos del sexo femenino (74,60%;
n=44), lo que representa una proporcion aproximada de tres mujeres por cada hombre. Cifras
discretamente similares se observaron en el estudio de Castillo-Orellana y colaboradores
(Chile 2022), donde el sexo femenino (64%) predomind sobre el sexo masculino (12). Por
otro lado, en la investigacion de Rosado (2020) realizada en Ecuador, no se evidencié una
disparidad notable entre ambos sexos (14). El predominio del sexo femenino en la expresion
de EPID-ETC puede atribuirse a un importante dimorfismo sexual. Aunque los mecanismos
del sesgo sexual involucrados en la funcién autoinmune no se han discernido completamente,
la evidencia sugiere que este fendmeno representa la confluencia de madltiples factores
genéticos vinculados al cromosoma X, factores epigenéticos y hormonales que amplifican la
susceptibilidad de las mujeres en el desarrollo de estas patologias. Asi también, se han
descrito diferencias estructurales pulmonares entre hombres y mujeres mediante TACAR a
dosis bajas, en donde se ha evidenciado que las areas luminales de la trAquea y vias
respiratorias pueden ser hasta un 35% mas pequefas en mujeres (54). Otro factor al que se
puede atribuir la disparidad entre ambos sexos para la manifestacion de EPID-ETC, es la
exposicion medioambiental a elementos de biomasa por actividad doméstica como el humo
de lefia empleado como fuente de combustion para calefaccién o coccion de alimentos, el

cual ha sido descrito en la literatura como un factor en la génesis de las intersticiopatias.

La edad media de la poblacién fue de 55,66 DS 14,91 afios, se aprecié un predominio en el
grupo etario de entre 40 a 64 afios con el 52,54% (n=31). La investigacion de Rosado reflejé
una edad media de 55 afios en los pacientes con EPID-ETC. En un reporte efectuado por
Martinez et al en el suroeste de México (2020), muestran datos compatibles, presentando

una edad media de 60 afios (11); la similitud de dichos resultados obedece a la historia natural
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de EPID, que se manifiesta principaimente en adultos y adultos mayores, ademas de
desempefiar un rol determinante como factor prondstico con relacion a la progresion y
mortalidad de la enfermedad, presentando un incremento en edades avanzadas. Sin
embargo, en casos particulares se puede expresar EPID en pacientes jovenes, pudiendo
relacionarse a mutaciones telomeéricas que se asocian con senectud precoz, senescencia
celular y remodelacion celular aberrante. La presencia de EPID en una poblacion joven, se
detallé en el estudio de Janardana et al, en una cohorte de 327 pacientes indios asiaticos,
donde la edad revel6 una diferencia de dos décadas por debajo a estimaciones realizadas en
series caucasicas, siendo esta particularidad distintiva de la zona sur de Asia, principalmente
de grandes cohortes indias, chinas y tailandesas (55). Se debe tener en consideracion que,
en una gran variedad de estudios, el punto de corte no se ha establecido ya que su

presentacion puede fluctuar con relacion a la etiologia asociada.

El 69,49% de la poblacion con enfermedades del tejido conectivo y acometimiento intersticial
se distribuy6 en zona urbana, en cuanto el 28,6% se distribuyd en zona rural. Del total de
casos, el 71,20% manifestaron no presentar exposicion. En cuanto al 28,80% (n=17)
indicaron haber presentado algun tipo de exposicion a materia organica e inorganica, de los
cuales, el 40% de los casos, mantuvieron contacto con humo de lefia para coccion o
calefaccion. En el estudio de Martinez-Ponce y colaboradores, se observaron cifras
discretamente superiores, en donde, el 44% de los pacientes estuvieron expuestos a biomasa
(11). La discrepancia observada entre la proporcion de nuestro estudio y otras
investigaciones, en relacién a la exposicién de factores medioambientales podrian atribuirse
a la distribucion geografica de nuestra poblacién en estudio, ya que la mayoria de los casos
residian en areas urbanas, donde el gas doméstico es el principal combustible empleado en
la coccion de alimentos. Esta preferencia por el gas doméstico en entornos urbanos puede
estar influenciada por la disponibilidad y la accesibilidad del mismo. En contraste, en las zonas
rurales es mas comun el uso de lefia como fuente de combustion debido a la disponibilidad
de recursos naturales. Sin embargo, se debe considerar que la exposicion a factores
ambientales es uno de los elementos bien definidos en la patogenia de enfermedad pulmonar
intersticial, ya que favorece alos mecanismos profibréticos en respuesta a una lesion continua

y persistente de las células epiteliales pulmonares (56).

En cuanto a la enfermedad del tejido conectivo asociada a EPID que se manifesté con mayor
frecuencia fue la artritis reumatoide (37,30%; n=22), seguida de la esclerosis sistémica
(30,50%; n=18). Shah y cols (2021) en EEUU con més de 500 mil casos encontraron que la
prevalencia de EPID en AR fue del 2% (57). Estos resultados difieren con el metaanalisis

realizado por Joy et al. (2023) que, tras una revision exhaustiva de 237 articulos, se evidencio
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gue la ES fue la conectivopatia mas prevalente (47%); en cuanto a en AR fue menos comun
(11%). Esta discrepancia resalta la variabilidad en la presentacion de EPID en diferentes
poblaciones y subgrupos de pacientes, lo que podria deberse a diferencias en factores
genéticos y ambientales entre las cohortes estudiadas. El riesgo de progresion de EPID-ETC
segun el fenotipo fibrético se puede establecer en relacidon con la extension de la fibrosis. En
fenotipos como la ES, se expresa un riesgo sustancialmente superior de progresion de la
enfermedad al presentar una afectacién persistente a nivel del epitelio secundario a una

microaspiracion crénica (58).

El patron de EPID en la TC de térax que predomind en el total de la poblacién fue la NINE
(30,50%; n=18), en donde, el 28,80% fue de tipo fibrético y el 1,70% de tipo celular. El
segundo patrén mas frecuente fue el UIP (28,80%; n=17), seguido de la probable UIP
(18,60%; n=11). Resultados con similitudes discretas fueron descritos por Rodriguez-Hidalgo
et al (2021), en su investigacion desarrollada en Pert en una cohorte de 112 pacientes, en
donde, encontraron que aproximadamente el 26% presentaron patron NINE fibrético, el
segundo patron més frecuente fue probable UIP (16,5%) (59). En el estudio realizado por
Walsh y cols en 168 pacientes, se observé que un gran porcentaje de casos presentaron
patréon NINE fibrotico (85,7%), el patron UIP se evidencio tan solo en el 8,9% de los casos,
este Ultimo se vinculd con hallazgos reticulares extensos, panal de abeja y bronquiectasias
de traccién mas severa en comparacion a los casos de NINE (60). Nuestros resultados son
consistentes con la literatura existente, que sugiere una mayor relacion del patron NINE con
enfermedades del tejido conectivo y el sexo femenino. Por otro lado, la presencia de UIP y
probable UIP, aunque menos comunes, se asocian a una supervivencia significativamente
mejor que en el UIP-FPI, sin embargo, la progresion de la enfermedad es més acelerada en

contraste con otros patrones fibréticos.

Tras el anadlisis de datos en torno al patron de enfermedad pulmonar intersticial en TC de
térax por subtipo de enfermedad del tejido conectivo se identificé que la NINE fibrética se
observé con mayor frecuencia en esclerosis sistémica (44,40%; n=8), estas cifras concuerdan
con el estudio de Jeon y colaboradores; de acuerdo a Hoffmann-Vold, la fibrosis en ES
compromete principalmente en la porcién basal de parénquima pulmonar y su pronéstico se

puede determinar en relacion a la extension de la misma.

El UIP fue el patron de EPID mas comun en artritis reumatoide (36,40%; n=8) e IPAF (66,70%;
n=2); los casos de dermatopolimiositis presentaron patrén indeterminado; la EMTC se
relacioné con NINE fibrosante (50%; n=1) y UIP (50%; n=1); en sindrome de Sjogren se

observé patron UIP e indeterminado en igual medida. Datos similares arrojaron en el
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metaanalisis de Joy y colaboradores, en donde, describieron que el patron UIP en EPID-AR
arroj6 una prevalencia agrupada del 46%; en cuanto a la EMTC se asoci6 principalmente con
OP (16%); el SS se relacion6 sobre todo con NIL (7%). En el estudio de Xi et al. realizada en
China en una cohorte integrada por 127 casos, se observo una similitud en los resultados de
EPID-AR, en donde, el UIP conformo el 66,7% de los casos de AR, seguida de la NINE con

un 33%; sin embargo, el 94% de los casos de DM/PM se relacionaron con NINE (61).

El lupus eritematoso sistémico se asocié en gran medida con patrén probable UIP (33,30%;
n=2) e indeterminado (33,30%; n=2). El patrén de neumonia en organizacion se manifesto
exclusivamente en artritis reumatoide. La neumonia intersticial linfocitica fue mas comun en
Sindrome de Felty (100%) en otras ETC. La NINE celular se expresé Unicamente en

esclerosis sistémica (5,60%; n=1).

La variabilidad en los patrones tomogréaficos se encuentra estrechamente relacionada con la
enfermedad del tejido conectivo subyacente. Las diferencias en la presentacion de los
patrones de imagen en EPID-ETC pueden reflejar la diversidad en la fisiopatologia y la

progresion de la enfermedad entre los casos.
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Capitulo VII

7. Conclusiones y recomendaciones

7.1. Conclusiones

Tras la obtencion de los resultados de esta investigacion se puede concluir que:

e Un total de 59 casos fueron diagnosticados con EPID-ETC en el Hospital Vicente
Corral Moscoso, durante el periodo enero 2020 a febrero 2023, conformados
principalmente por individuos del sexo femenino (74,60%), con una edad media de
55,66 *+ 14,91 afos, principalmente del grupo etario de entre 40 a 64 afos (52,54%),
localizados en zona urbana (69,49%), un gran porcentaje de casos no experimentaron
ningun tipo de exposicién a biomasa (71,20%).

e La prevalencia de enfermedad pulmonar intersticial fue de 5,36% por cada 100

pacientes con enfermedad del tejido conectivo.
e LaETC asociada a EPID que se manifestd con mayor frecuencia fue la AR (37,30%).

e Los principales patrones de EPID en TC de térax fueron NINE (30,50%), UIP (28,80%)
y probable UIP (18,60%).

e La NINE fibrética fue el patron de EPI mas prevalente en ES (44,40%). El UIP se
identificé en varios subtipos de ETC, principalmente en AR (36,40%) e IPAF (66,70%).
El LES se asoci6 con patron probable UIP (33,30%) e indeterminado (33,30%). En SS
se observo patrén UIP e indeterminado en igual medida. La totalidad de los casos de
DM/PM presentaron patron indeterminado. La EMTC se relaciond con NINE fibrosante
(50%) y UIP (50%). La OP se manifestd exclusivamente en AR (4,50%). La NIL fue

mas comun en SF (100%). La NINE celular se expresé Unicamente en ES (5,60%).
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7.2. Recomendaciones

e Se sugiere integrar el uso de técnicas de imagen (TCAR de térax) en todo paciente
para el diagndstico y seguimiento. También se recomienda en pacientes sin
sintomatologia respiratoria la realizacion de este examen.

e Es preciso realizar pruebas de funcion pulmonar completay DLCO para el diagnéstico
temprano y seguimiento. En ausencia de prueba funcional completa se recomienda
realizar espirometria.

e EIl diagnodstico y evaluacion integral de pacientes con EPID-ETC debe establecerse
mediante grupos multidisciplinarios conformado por expertos en el area de
neumologia, reumatologia y radiologia.

e Se recomienda el desarrollo de banco de datos (a nivel local, regional y nacional) con
un extenso seguimiento y adecuada caracterizacion; con el fin de que en futuras
investigaciones en torno de este tdpico se obtengan resultados estadisticamente
significativos. De tal manera que se puedan emprender estrategias que permitan
planificar intervenciones dirigidas.

e Esimportante mantener una actualizacién continua sobre enfermedades pulmonares
intersticiales asociadas a enfermedades autoinmunes sistémicas, con el fin de

asegurar un diagnéstico oportuno, preciso y brindar un tratamiento adecuado.
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Anexo A. Operacionalizacion de variables

VARIABLE | DEFINICION INDICA | ESCALA
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DOR
EDAD Tiempo de vida transcurrido | Afios Numérica
desde el nacimiento hasta | cumplido
la fecha de aplicacién del | s
estudio.
SEXO Conjunto de peculiaridades | Sexo 1. Mujer
anatomicas y 2. Hombre
cromosOmicas que
caracterizan alos individuos
de una especie.
RESIDENCI | Lugar donde vive una | Sociode 1. Urbano
A persona mografic 2. Rural
a
EXPOSICIO | Inhalacién de productos de | Cualitativ 1. Si
N A | combustion. a No
BIOMASA nominal
TIPO DE | Materia organica empleada | Cualitativ 1. Habito tabaquico
EXPOSICIO | en procesos de combustion. | a 2. Fumador Pasivo
N nominal 3. Humo de lefia
4. Aves
5. Otro
Enfermeda | Patologias autoinmunes e | Cualitativ 1. Artritis Reumatoide
d del tejido | inflamatorias a Ordinal 2. Esclerosis sistémica
conectivo 3. Sindrome de Sjogren
4. Lupus eritematoso
sistémico
5. Dermatomiositis.
6. Sindrome de Felty
7. EMTC
8. IPAF
9. Otro
PATRONES | Caracteristicas radiolégicas | Cualitativ 1. Tomografia normal.
TOMOGRA | que reflejan alteraciones | a 2. Patrén NINE celular.
FICOS EN | anatomopatolégicas nominal 3. Patrén NINE fibrotico.
EPID 4. Patron UIP
5. Probable UIP
6. Indeterminado
7. NH Fibrético
8. NH Mixto.
9. NH celular.
10. NIL.
11. Neumonia en
Organizacion.
12. Neumonia Intersticial
Aguda.
13. Otros raros.
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Anexo B. Formulario de recolecciéon de datos

‘)
FONS VITAE {1 ERUDITI POSSDENTS

Al

; 7
| UNIVERSIDAD DE CUENCA
e F_/

UNIVERSIDAD DE CUENCA
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
ESCUELA DE MEDICINA

W

Principales patrones tomograficos de acometimiento intersticial en pacientes con
colagenopatias que acuden a consulta externa de neumologia del Hospital Vicente
Corral Moscoso. Cuenca, enero 2020 - febrero 2023

Formulario N° Fecha: Dia: Mes: Afo:

1. DATOS DEL PACIENTE

Cddigo: HCL:
Edad:  afos.
Sexo: 1. Mujer 2. Hombre
Residencia:____
2. CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS
Exposicion a Biomasa Tipo de exposicion
e 1.Si e Habito tabaquico
e 2.No e Fumador Pasivo
e Humo de lefia
® Aves
e Otro (especificar
cual):

3. DIAGNOSTICO REUMATOLOGICO

Artritis Reumatoide
Esclerosis sistémica
Sindrome de Sjogren
Lupus eritematoso sistémico
Dermatomiositis.

Sindrome de Felty

Enfermedad Mixta del Tejido conectivo
IPAF

Otro (especificar cudl):

PATRON DE TOMOGRAFIA DE TORAX EN EPID

o
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. Tomografia normal

. Patron NINE celular

. Patron NINE fibrético

. Patréon UIP

. Probable UIP

. Indeterminado

. NH Fibrotico

. NH Mixto

. NH celular

10. NIL

11. Neumonia en Organizacion
12. Neumonia Intersticial Aguda
13. Otros raros

OO NOOULL B~ WN K
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Anexo C. Carta de autorizacién institucional para levantamiento de datos

Ministerio de Salud Publica
Coordinacion Zonal 6 - SALUD
Hospital General Provincial Docente Vicente Corral Moscoso

Memorando Nro, MSP-CZ6-HVCM-2024-0686-M

Cuenca, 18 de marzo de 2024

PARA: Srta, Dra. Cristina Elizabeth Leon Dominguez
Subdirectora de la Gestion de Docencia ¢ Investigacion

ASUNTO: AUTORIZACION PARA RECOLECCION DE INFORMACION EN EL
TRABAJO DE INVESTIGACION SOLICITADO POR LA ESTUDIANTE
SRTA. DOMENICA CAMILA PEREZ MONTALVO

De mi consideracion:

Por medio del presente, esta gerencia AUTORIZA a la seforita estudiante de medicina
Pérez Montalve Doménica Camila el acceso a la informacion necesaria para el trabajo de
titlacién " Principales Patrones Tomogrificos de acometimiento Intersticial en
pacientes con colagenopatias que acuden a consulta externa de Neumologia del
Hospital Vicente Corral Moscoso, enero 2020 - febrero 2023

Reciba wusted un cordial saludo, cn respuesta al  Documento  No.
MSP-ATUS-HVCM-CZ6.2024-0371-E

Oficio s/n suscrito por la Srta. Estudiante Doménica Pérez Montalvo, mediante ¢l cual
solicita se autorice acceso a la recopilacién de informacién necesaria para su trabajo de
titulacién " Principales Patrones Tomogréficos de acometimiento Intersticial en
pacientes con colagenopatfas que acuden a consulta externa de Neumologia del
Hospital Vicente Corral Moscoso, enero 2020 - febrero 2023, Se solicita autorizacion
para realizar Ja investigacién en esta casa de salud teniendo en consideracién que cuenta
con canta de interés institucional, asf como aprobacién del CEISH de la Universidad de
Cuenca.

Investigador: Doménica Camila Pérez Montalvo.

Utilizacién de base de datos anonimizada.

Unicamente ¢s potestad de la méxima autoridad Ja autonizacién para realizar estudios de
investigacién dentro de la institucidn.

Esperando que la presente tenga una favorable acogida anticipo mis agradecimientos,

De mi consideracion:

Por medio del presente, pongo a su conocimiento en atencién a Oficio s/n suscrito por la
Srta. Estudiante Doménica Pérez Montalvo, mediante ¢l cual solicita se autorice acceso a
la recopilucién de informacidn necesarin para su trabajo de titulacién " Principales
Patrones Tomogrificos de acometimiento Intersticial en pacientes con colagenopatias

Direccién: Av. Los Arupos y Av. 12 de Abril

ame
mm;?; :;10204 | Cuenca-Ecuador. Teléfono: +593-4-4096-000 [[”4”””, ; I/ .
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Ministerio de Salud Publi

Ceordinacion Zonal 6 - SALUD
Hospital General Provincial Docente Vicente Corral Moscoso

Memorando Nro. MSP-CZ6-HVCM-2024-0686-M
Cuenca, 18 de marzo de 2024

que acuden a consulia extema de Newemologia del Hospital Vicente Corral Moscoso,
encro 2020 - febrero 2023,

Con seatimicntos de distinguada consideracién,
Alentamente,

Docwmento firmado clectrénicamente

Dr. Julio Cesar Ojeda Sanchez
GERENTE HOSPITAL VICENTE CORRAL MOSCOSO

Referenclas
« MSP-DOCEINV-HVOM-C26-2024.0063-M

Ancuos
« mp_atus_Svem 03712024 pdf

GERENCIA

Direccién: Av. Los Arupos y Av, 12 de Aurl

mmos;;;emom I Cuenca-Ecuador. Teléfono: +593-4.4090-000 [[”liﬁ y I/ -
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