REUMATOLOGIA BASICA

Caso clinico N2 11

Mujer de 54 afios, tabaquica activa, que inicia cuadro
de tres afios de evolucidn de tos seca y disnea de esfuer-
zos progresiva, hasta CF IV. Hace un mes se agrega fiebre
de 40°C asociado a compromiso del estado general. Por
lo anterior, se le realiza una radiografia de torax que evi-
dencia infiltrados intersticiales mas acentuados en base
izquierda, y, posteriormente, tomografia computada de
térax (Figura 1), que confirma neumonia intersticial con
patron inespecifico (NSIP). Recibe terapia antibidtica em-
pirica y broncodilatadora, con respuesta parcial.

Figura 1. TAC térax: Se aprecia infiltrados intersticiales con
imagenes en vidrio esmerilado.

Por persistencia de sintomas respiratorios y paroxis-
mos febriles hasta 40°C, es evaluada por broncopulmo-
nar, quien inicia terapia con Pirfenidona, en contexto
de enfermedad pulmonar difusa de reciente diagnosti-
co, y solicita estudio etiolégico en el cual destaca: fac-
tor reumatoideo (FR) 27.6 (Positivo débil), VHS 36mm/
hr, serologia de virus hepatitis B y C negativas, virus de
inmunodeficiencia humana (-), VDRL no reactivo, series
hematolégicas normales.
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Re-interrogada, la paciente refiere artralgia crdnica
de manos, rodillas y codos con rigidez matinal en manos
de 1 hora de duracién. Ademas, relata presentar cam-
bios de coloracidn en los dedos con el frio, compatibles
con fenédmeno de Raynaud.

Se hospitaliza para completar estudio. Al examen fisi-
co destacan crepitaciones bilaterales gruesas en ambos
campos pulmonares. Estudio: Hb 12,6 gr/dL, GB 12.440
mm3, VHS 40 mm/hr, ANA 1/320 moteado, ENA perfil (-),
C3y C4 normales, ANCA (-), FR 236 Ul (positivo alto), anti
CCP (-), ferritina 238 mg/dL.

La radiografia de manos y la ECO doppler de articu-
laciones de las manos son normales. Se realiza lavado
bronquio alveolar que descarta, tanto hemorragia pul-
monar, como presencia de microorganismos.

Dentro de las posibilidades diagndsticas, é¢Cudl de las
siguientes alternativas puede explicar mejor el compro-
miso pulmonar de esta paciente?

A. NEUMONIA INTERSTICIAL SECUNDARIA A ARTRITIS
REUMATOIDE (AR).

B. NEUMONIA INTERSTICIAL CON CARACTERISTICAS
AUTOINMUNES (IPAF).

C. FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA.

D. NEUMONIA INTERSTICIAL SECUNDARIA A
ESCLEROSIS SISTEMICA (ES).
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Respuesta correcta: B. Neumonia intersticial con
caracteristicas autoinmunes (IPAF)

Ante el diagndstico de una enfermedad pulmonar
intersticial (EPI), debemos descartar dentro de las etio-
logias posibles, las enfermedades del tejido conectivo
(ETC) . Sin embargo, en ciertos casos los pacientes no
cumplen con las caracteristicas distintivas de alguna de
ellas en particular. Es por ello que en el afio 2015 surge
el término neumonia intersticial con caracteristicas au-
toinmunes (Interstitial pneumonia with autoinmune fea-
turs: IPAF). Esta clasificacion engloba los pacientes que
se presentan con EPl y que, ademds, tienen caracteristi-
cas clinicas, seroldgicas, inmunoldgicas y/o histopatolo-
gicas que orientan a una enfermedad autoinmune (EAI),
sin cumplir con criterios diagndsticos especificos. Para
el diagndstico de IPAF, se exploran tres dominios: clinico,
morfoldgico y seroldgico; cada uno con caracteristicas
especificas asociadas a las EAl especialmente las ETC 2.

En el caso expuesto, la paciente presentaba artralgias,
fiebre y fendmeno de Raynaud; el estudio de laboratorio
mostraba FR y ANA positivos; en las imdgenes una TAC
con EPI de patrén NSIP. Todo lo anterior nos configura un
espectro de autoinmunidad subyacente que pudiera ser
la causal de la patologia pulmonar.

La importancia del reconocimiento oportuno de esta
entidad radica en el inicio precoz del tratamiento, el cual
se basa en el uso de corticoides e inmunosupresores, si-
milar al de las EPD secundarias a ETC 3, lo cual le otorga
mejor prondstico al contrastar con las neumonias inters-
ticiales idiopaticas.

Cabe destacar que en el seguimiento de estos pa-
cientes es muy importante estar atento a la aparicién
de nuevos elementos clinicos o de laboratorio, que re-
velen la evolucion a una ETC especifica. Ademas, se de-
ben realizar exdmenes de funcién pulmonar para eva-
luar la respuesta al tratamiento y la progresion de la
enfermedad 34,
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En relacién con la neumonia intersticial secundaria a
AR (alternativa A), pese a la presencia de FR positivo, la
paciente no tiene sinovitis clinica ni en la ECO articular,
tampoco hay erosiones en la Rx de manos, por lo que es
poco probable el diagndstico de AR. Lo mismo ocurre en
la neumonia intersticial secundaria a ES (alternativa D),
ya que solo presenta fenémeno de Raynaud y ANA posi-
tivo, sin otras caracteristicas clinicas de ES. Tampoco tie-
ne serologia sugerente ya que tiene ENA perfil negativo.

En el caso de la fibrosis pulmonar idiopatica (alterna-
tiva C), la presencia de “caracteristicas autoinmunes” cli-
nicas y de laboratorio no es concordante con una causa
idiopatica de la EPI.
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