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OBIJETIVO

1. Revisar el concepto de neumonia intersticial con caracteristicas
autoinmunes (IPAF)

2. Establecer una cohorte de neumonia intersticial usual (NIU) con
rasgos autoinmunes

3. Estimar la frecuencia de los sighos propuestos como especificos
en nuestra cohorte
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MATERIALY METODO

Diseno del estudio: transversal observacional retrospectivo

Criterios de inclusiéon (en negro) y exclusion (en rojo):

Consulta monografica de Neumonitis y Enfermedades
Autoinmunes Sistémicas de nuestro centro

Patron de Neumonia intersticial usual (NIU) en TC
desde enero 2014 hasta diciembre 2020, siguiendo las
directrices de las sociedades cientificas ATS/ERS (1)

Sujetos >18 anos

Comorbilidades graves que puedan interferir en |la
interpretacion de los datos

COHORTE DE ESTUDIO*

*Firma de consentimiento informado si seqguimiento activo
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MATERIALY METODO

Estudio doble ciego:
1. Radidlogo experto
2. Radiologo no experto

VARIABLES RECOGIDAS

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE NIU DE  SIGNOS DE CHUNG ET AL. COMO
LA SOCIEDAD FLEISCHNER 2018 (2) ESPECIFICOS DE IPAF EN PACIENTES
CON NIU (3)
Gradiente apicobasal Signo de |6bulo anterosuperior
Panal de abeja +/- reticulacion Signo del borde recto
Bronquiectasias por traccion Signo del panal de abeja exuberante
Opacidades reticulares
- )
Indice Kappa de
g a g A Cohen
Analisis estadistico Concordancia entre ) i
lecturas c h
A Yy A 4 .
Porcentaje
\ Yy

IBM® SPSS® Statistics
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RESULTADOS

39 pacientes con NIU y signos de
|IPAF

Frecuencia de cada signo

12

25,6%
10

17,9%

O
(0
- 0)
i . 15,4%
g M Lector 1
& M Lector 2
\3 4
= 7,7%
5 5,1%
2,6%
0
Signo del [obulo Signo del panal Signo del borde recto
anterosuperior exuberante

Grafico que representa las frecuencias absolutas de cada sigho segun ambos lectores. En lo alto de
cada columna se muestra el porcentaje que corresponde respecto al total de la muestra, 39

pacientes.

Lobulo anterosuperior 87,18% (32+2)
Panal exuberante 71,79% (25+3)
Borde recto 97,44% (37+1)

Porcentaje de acuerdo entre ambos radidlogos segun cada signo. Entre paréntesis se muestran
Casos negativos mas casos positivos.
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RESULTADOS

SIGNO DEL LOBULO ANTEROSUPERIOR
LECTOR 2
LECTOR 1 Ausente Presente Total
Ausente 32 1 33
Presente 4 2 o
e 36 3 29 Tablas cruzadas de
Kappa: 0,381 IC 95% (-0,126; 0,888) |Débil los datos de ambos
SIGNO DEL PANAL DE ABEJA EXUBOREANTE IECtOre.S >Egul
| ECTOR 2 cada signoy
LECTOR 1 Ausente Presente TOtaI anéIiSIS estadl'sticc)
Ausente 25 4 29 A
Total 32 / 39 Kappa con el
Kappa: 0,180 IC 95% (-0,231; 0,59) |Pobre :
intervalo de
SIGNO DEL BORDE RECTO confianza
LECTOR 2 :
LECTOR 1 Ausente Presente Total asociado.
Ausente 3/ 0 3/
Presente 1 1 2
Total 38 1 39
Kappa: 0,655 IC 95% (-0,013; 1,323) Buena

Evaluacion del indice de Kappa
Fuerza de
Valor de K asociacion
Tabla de |la evaluacion de la fuerza de < 0.20 Pobre
. . - ST 0.21 - 0.40 Dé&bil
asociacion cuando se aplica el indice 021 - 060 Moderads
Kappa segun rangos de valores de K 0.61-0.80 Buena
0.81-100 Muy buena
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DISCUSION

2015, la Sociedad Respiratoria Europea y la Sociedad Toracica Americana
propusieron el téermino "neumonia intersticial con caracteristicas

autoinmunes” IPAF
interstitial pneumonia with autoimmune features

A 4

Describir pacientes con EPI y caracteristicas clinicas, seroldgicas y/o
morfoldgicas pulmonares que sugieren la presencia de un proceso
autoinmune, pero que no cumplen los criterios reumatologicos actuales para

una CTD definida (5).

Chronic fibrotic
hypersensitivity
pneumonitis
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FIGURE 1 | Schematic representation of the main differential diagnoses of pulmonary fibrosis. IPAF represents the overlap between |IPF and CTD-ILDs.

Grafico sacado de Fernandes et al. Interstitial Pneumonia With Autoimmune Features (IPAF), Frontiers of
medicine, 2019 bajo la autorizacion de sus autores
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DISCUSION

Sighos propuestos por Chung et al como especificos de |PAF
en pacientes con NIU (3):

IOR ANTERIOR:
entro de la cara
XS anterior de los 16 uperiores (con
y - relativa preservacion de otros aspectos de los

~ |8bulos superiores) y afectacidn concomitante

de los lobulos inferiores.
‘ y

SIGNO DEL PANAL EXUB‘ITE:
formacion de quistes en forma de panal
que abarcan mas del 70% de las partes
fibréticas del pulmon.

e
SIGNO DEL BORDE RECTO: fibrosis aislada
en las bases con una demarcacion nitida
en el plano craneocaudal y sin extension
sustancial a lo largo de los margenes
laterales.
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COMPARACION DE FRECUENCIAS DE LOS SIGNOS (%)

23,8

4,5

>1 signo 61

10,2

25,4
Signo del borde recto

22,2

Sigho del panal exuberante

25,6
17,9
25,4
Signo del |6bulo anterosuperior a5 814,5
7,7
O 5 10 15 20 25 30

B Chung -- Pacientes con EPI- ETC M Chung -- Pacientes con FPI M Lector 1 Lector 2

Grafico que ilustra la frecuencia de aparicion de los sighos, comparativamente se
muestran los datos de la literatura, recogidos del articulo de Chung (3) y los de
nuestro estudio.

- Notese la mayor aparicion de los signos propuestos como especificos, en los
pacientes diagnosticados con EPI-ETC.

- Nuestro estudio analizdé pacientes con IPAF, sin diferenciar NIU de EPI-ETC, aun
con todo, la frecuencia es menor a excepcion del panal exuberante para el lector 1.
Parte de estas diferencias pueden venir dadas por la reciente definicion de los
signos, que deja aspectos sin definir, junto a la baja frecuencia de aparicion de
estos signos.
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ACUERDO INTEROBSERVADOR

KAPPA COHEN # % ABSOLUTO

Lobulo anterosuperior K = 0,38 (Débil) 87,18%
Panal exuberante K=0,18 (Pobre) 71,79%
Borde recto K=0,65 (Buena) 97,44%

N N

El indice Kappa de Cohen ,recurso muy utilizado para analizar el grado de
acuerdo, requiere ciertas caracteristicas de la muestra que muchas veces
no se tienen en cuenta.

Realiza un "ajuste” para el grado de acuerdo que puede esperarse debido
al azar. Al igual que otros indices, los valores predictivos positivo y
negativo, también se ven afectados por la prevalencia (6).

- Estos dos factores hacen que este indice sea inutil en muestras como la
nuestra en la que la prevalencia es baja y los valores marginales tienen
una alta participacion.

- Por ende, en nuestro caso y casos similares, es mas adecuado el uso
del porcentaje de acuerdo
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CONCLUSIONES

* |PAF: interstitial pneumonia with autoimmune features.
Hace referencia a los pacientes con EPID y rasgos de
autoinmunidad bien analiticos, seroldgicos y/o
morfologicas.

* @racias a esta nueva definicion, han aparecido numerosos
estudios que analizan las caracteristicas de estos
pacientes y permiten ahondar en el conocimiento de esta
entidad hasta ahora bastante desconocida. No obstante,
requiere una mayor divulgacion y mas estudios

* Ciertos signos en pacientes con NIU se han propuesto
como especificos de autoinmunidad, siendo la frecuencia
de los mismos baja y la definicidon no del todo clara.
Nuestro estudio muestra una concordancia moderada en
relacion a su lectura, siendo posibles causas la reciente
definicion de estos, que puede dar lugar a
interpretaciones subjetivas como el limite entre
“extension sustancial” a lo largo del margen lateral del
pulmon en el signo del borde recto, o como calcular el
70% de la fibrosis en modo de panal de abeja.
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