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Introduccion

El sindrome antifosfolipido es un trastorno autoinmune sistémico
caracterizado por:

*  Trombosis
*  Morbilidad obstétrica

*» Manifestaciones no tromboticas

La Alianza para Ensayos Clinicos y Red Internacional del Sindrome
Antifosfolipido (APS ACTION) fue creada en 2010 especificamente
para llevar a cabo estudios clinicos multicéntricos a gran escala en
pacientes con positividad persistente para aPL




Objetivo del Estudio

Determinar la tasa de mortalidad

Analizar la frecuencia de fallecimientos
en pacientes con anticuerpos
antifosfolipidos positivos

Wilal -I. o Ll

- l

Identificar causas de muerte

Establecer los principales motivos de
fallecimiento en esta poblacion de
pacientes

v
/

Analizar predictores
Determinar factores que pueden

predecir mayor riesgo de mortalidad en
pacientes con y sin clasificacion de APS



Metodologia del Estudio

Diseiio del estudio

Analisis prospectivo con dos grupos: pacientes fallecidos durante el seguimiento y pacientes vivos en mayo de 2023

Criterios de inclusidn
Pacientes con anticuerpos antifosfolipidos positivos seglin Criterios de Clasificacion de Sapporo Revisados, comprobados en dos ocasiones
separadas por minime 12 semanas.

Variables
- Datos clinicos en relacion con el sindrome antifosfolipido.
- Cambios en la medicacion.

- Fallecimiento y causa.

!. -]'r - If -
- Andlisis descriptivo: medias +/- desviacion estandar.

- Comparacion de tasas de mortalidad entre grupos: modelo de riesgos propercionales de Cox.



Resultados

Datos de la poblacion {3} Infeccidn
Se incluyeron 967 pacientes con las siguientes caracteristicas: 14 pacientes (33%)
»  Edad media: 45,6 +13 3 anos

= /5% mujeres (:) Trombosis
»  B8% raza blanca

10 pacientes (23%)
Fallecieron 43 pacientes (5%) tras una mediana de seguimiento de
5.3 anos (IQR 2,4-7 9 anos). %:‘g C4

3 pacientes (19%)

'?ﬂtru:mm:s

11 pacientes (25%)



Factores Asociados a
Mortalidad

Factores demogrificos y clinicos

» Mayor edad

» SAF secundario

» Mayor duracion de la enfermedad
* Antecedentes de trombosis arterial

* Antecedentes de SAF catastrofico

Table 1. Solctod basoing domographc and dinical charnclenstios, Uy decaasod va Wwing patorts (N » 967)

Deceased (n = 43) Lrang tn = 924) Pvaioe
Demographucs
Fermnale, n (W) 28 (65) 695(75) DAL
Race. ni%)
wWhate (1 = &50) 29167 628 168) 05
LaLn Ammercanin =98 SO el an
Aslan (n « 80y & T4 (8) 076
Bacin=29 IiMn 73 013
AR & regrstry entry, mean ¢ 50, y 52415 45413 000
18- 0in=120 Va2 He+3 0%y
Jt-4d(n~ 3ol Wed IVs+4 044
45-59(n » 340 S425 5S4 o7
w60 (0~ 157) 916 6615 002
Concomitant Systemic autoimmune dsease, n (%) 29167) 432147) 0007
Systemic Lpus enthematosus, A ') 23054} 306 (33) 0005
Desease duraton, mean ¢ 50,y 160+103 1204100 005
Cinical mandestations
NO APS classfication, niw) im 202 (22) om
Anteral thromboss, n (W) 28 168) 292 {32) <000
Venous thromboss, n (% 20147 390{42) Q0ss
Microvascular desase.” niw) S 66 014
Coastrophe APS” o (W) 205 em 003
Oostetre APS, o W) 2 161423 005
Thrommbocytopenia,' n (W) 128 17419} 017
Duration since frst 2PL redmed event, mean £ 50, ¥ WOo+82 100+ 8¢ 10
aPL profie
Triple aPL postvity, n (W LRRALS 312 (34) o7
Any LA pOSItvIy (encept triphe aPL) 0 (%) 1023 158017) 029
Double afL. posiovity (excegt LAL n (W) 7 (16) 1072 035
Sngle aPL postaity (except LAY 0 (%) 153% 3456(39) 073
Nurasen sore Teg nesEve AL T e it sovan » SN mny 1Me202 SR+ 14R an



Factores Asociados a Mortalidad

. Comorbilidades y tratamientos

* Uso de estatinas
* Uso de glucocorticoides

* Presencia de factores de riesgo
cardiovascular

Medications (Daseinel n (%)

VEA ooy 20 (46.5) 335(36) 017
LMW H ondy 1(23) 194 0.50
VIA plus antiplatelet agent 8(186) 141(15) 055
LIMWH plus antplatelet agent 0 2{D 0.3%
Antiplatelet agent only 10230 281 (30) 032
Direct oral anticoagulants 0 03 023
Statin medications 18 (42) 21123) 0.004
Hydroxychiaroguine 24(55.8) 437 447) 0.27
Gl ococticouds (ever) 12(28) 505 0.000
IMMUNOSUPPIession wse (ever)’ 921) 221 (24) 086
CVD risk factors (Dasaline), n (W)
Any VD risk (acior 42 (98) namn 0.001
Obesty 1637 232(2%) 007
Hyperténson with medication 27 (63) 291({32) «0.001
Diabetes with madication 5{12) 05 009
Hyperipidemia with medication 14(32) 214(23) 0.16
Hormone replacement 205 475 0.50
Nephrotic syndrojne im 80 «<0.001
Chronic kdney disease (19 03 «0.001
Sedentary Ifestyla” 28 (65) 360 (39) <0,001
Family hszory of early VD 11 26) 110(12) 0.008
Smoking (active/hstorical) 17 3% 312 (34) 044




Analisis Multivariante

Table 4. Independent associations between baseline characters-
tics of antiphospholipid antibody-positive patients at registry entry
and mortality, adjusted for age and each other for four strongest pre-

dictors of death*
Hazard
Patient characteristics (N = 967) ratio (95% Cl) Pvalue
Arterial thrombosis 294 (1.50-5.76) 0.0017
Concomitant systemic 297 (1.56-5.63) 0.0009
autoimmune diseases
Catastrophic antiphospholipid 252(0.57-11.3) 0.23
syndrome

Any CVD risk factor 243 (1.05-5.71) 0.0414




Discusion

Estudio mas grande hasta la fecha que investiga predictores de muerte en pacientes positivos para aPL.

El antecedente de trombosis arterial, las enfermedades sistémicas concomitantes y factores de riesgo cardiovascular aumentan de forma

independiente el riesgo de muerte, incluso tras ajustar por edad.

S o

Los resultados sugieren la necesidad de un seguimiento mas estrecho en pacientes con estos factores de riesgo, asi como
estrategias preventivas especificas para reducir la mortalidad.



Conclusiones

Tasa de mortahdad

Relativamente baja (3%), especialmente en grupos de menor edad

Trombosis arterial
g
Factor predictor independiente de mortalidad
Enfermedades autoinmunes
O
—

La presencia de SAIDs concomitantes aumenta el riesgo

Riespo cardiovascular

@

Los factores de riesgo CV al inicio del seguimiento predicen mayor mortalidad
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Introduccion

La arteritis de células gigantes (ACG) es la vasculitis mas frecuente en pacientes mayores de 50 afios.

Hasta la mitad de los pacientes recurren después de finalizar el tratamiento, sin datos clinicos ni bioquimicos que permitan predecir

el riesgo de recurrencia.

OMERACT desarrclld una puntuacion ecografica para la ACG llamada OGUS, que mide el grosor de intima-media en 8 vasos.



Objetivos del estudio

1 Objetivo principal

Evaluar el papel pronéstico del OGUS basal y su mejoria en las
semanas iniciales para predecir recaidas

= Objetivos secundarios

Determinar su relacion con el inicio de tratamiento con FAMEsS,
eventos isquémicos y aneurismas/disecciones aorticas




Material y métodos

Disefio del estudio

Estudio prospectivo observacional en tres centros de
referencia (marzo 2017 - julio 2020)

Criterios diagndsticos

Pacientes con resultado ecografico positivo (signo del halo) en
al menos una rama de la arteria temporal y/o arterias axilares.

Criterios de exclusion: haber recibido glucocorticoides a dosis
altas durante al menos 15 dias.

Seguimiento

Evaluacion clinica y ecografica al inicio, semanas 1,3,6,12 y
luego cada 3 meses hasta un afio

Recaida: reaparicion de sintomas o aumento de reactantes de
fase aguda que requiriesen aumento de glucocorticoides.



Metodologia ecografica

Exploracion

Ecografia bilateral de la arteria temporal (ramas comun, parietal y
frontal) y de las arterias axilares (segmentos medio y distal)

Registro

Signo del halo, nimero de sitios con halos y valor maximo del
grosor intima-media (GIM)

Calculo OGUS

Suma del IMT medido en cada segmento / valores de corte de
cada segmento.

Mormalizacion: valor <1



Analisis estadistico

Codificacion de la evolucion

» Mejoria: reduccion continua del 10% en el OGUS basal

» Normalizacion: OGUS <1

Modelos estadisticos

» Regresion de Poisson uni y multivariable
* Modelos de Cox para variables dependientes del tiempo

« Ajuste por factores de confusion: edad, sexo, OGUS basal,
dosis acumulada de glucocorticoides y afectacion de
grandes vasos.




Resultados: caracteristicas de la poblacidn

97 338 36.1% 40

Pacientes Dias Recaidas FAMEs
Con diagndstico ecograficode  Mediana de seguimiento (IQR 35 pacientes experimentaron Pacientes con tratamiento
ACG 331-860) al menos una recaida adicional (26 tocilizumab, 14
metotrexato)

Sequimiento: 35 pacientes (36.1%) experimentaron al menos una recaida.

= 16 pacientes una recaida
= 11 pacientes dos recaidas

= 8 pacientes tres o0 mas recaidas.

Un 67% tuvieron una ecografia positiva en el momento de la recaida, el numero medio de halos fue de 2 +/-1.3.

Tratamiento: 40 pacientes tuvieron un FAMEs adicional. El méas utilizado fue el tocilizumab (26) sequido del metotrexato (14)

Complicaciones: Un caso de pérdida visual permanente durante una recaida y siete pacientes presentaron aneurismas adrticos
detectados por antioTC. Un paciente presento una diseccion adrtica a los 48 meses.



OGUS y riesgo de recaida

Afectacion ecografica:
* Mediana de afectacion de 5 segmentos (IQ3 3-6).

« La arteria temporal estaba afectada en el 95.8% de los
pacientes y la axilar en el 43.3% (Un 4.1% afectacion
exclusiva axilar).

El OGUS basal se asocié con el riesgo de recaida durante los 12 meses siguientes. Por cada aumento de 1 punto en el OGUS, la razon

de incidencia (IRR) fue de 1.85 (IC 95%: 1.05-3.32).

[ )

Ultrasonographic changes during follow .up

Ultrasound findings dariag follow-up Overall Relapsing patients (n « 35)  Never relapsing patients (n « 62)
OGUS, median (QR)

Hanelice 13500001070 1L.47(1.09-1 88) 128 (1.12-1.54)

1wk 104 (0.76.1.47) 1.34(0.80-1.66) 0.91 (0.75-1.28)

3wk 1.03(0.76:1.31) 1.16{0.79:1.44) 0.96 (0.76-1.23)

6wk 1.01 (0.82.1.21) 0.94(0.83.1.35) 1.03 (0.83-1.15)

12wk 0.99(0.52:1.15) 0.98 (0.80-1.20) 100 (0.83-1.09)
OGUS <1, n(%)

Honeline 17017.5) 5(143) 12(19.4)

1wk 46(47.9) 13437.1) 33540

3wk 44(458) 12(34.3) 32(52.5)

6wk 46 (489 17 (50) 41(78.8)

12wk 45(50.7) 18(51.4) 7519

Never reached OGUS <1 15(155) 4(114) 1na~yn
Number of sites with halo, median (JQR)

Baneline 5(36) 5(34) 6(386)

1wk 2(052) 40555 1{05)

Iwk 3(052) 305 1(06)

6wk 2{0-4) 1(0-3) 3(05)

12wk 2(0-4) 1(0:3) 2{15)

OGUS, OMERACT Glant cell arteritts Ultrasomography Scoee.

Wilcoxon test or t-test for OGUS score, chi-square test for OGUS <1, and Podsson tests for halo counts comparisons have been

employed. Mean = SD values peovided in Sapplemental Material (Supplemental Table S1)
* Bascline mean OGUS according to site (Italy: 1.29 & 0.37; Portugal: 1.99 £ 0.52; Germany: 1.23 + 0.24),



Analisis univariable

Una reduccion del 10% del OGUS en la semana 6 (respecto a una normalizacion previa) se asocio con mayor riesgo de recaida (IRR 1.24; IC 95%: 1.05 - 1.46)

La normalizacion del OGUS en las semanas 1y 3 se asocio con menor riesgo de recaida futura (IRR ajustado a las 3 semanas: 0.44; IC 95%: 0.22-0.88)

Univariable analysis of the factors asociated with the clinical outcomes

Trais IRR for feswre relapse st 1y IRR for fuvwre relagnes over 3y TR for adjuncrive DMARD teeatment
Univariable
Clinkcal and treatment characterstio
Age (1 y older) 0.98 (0951 02) 099 (095 1.02) 099 (097-1.00)
Sex (male) 0H%{0331.4Y) 0.92(047-1.8)) 1.340082.219)
LV-GCA 059(0.27.1.29) 063029132 1.96(1.193.23)
hchaemic GCA sulsty pe 1.16(0.59.22%) 091 (0.49-1.69) o
PMR symptoms at ooset of GCA 108{(0552.11) 0M(051-1.72) Q% (057.1.52)
CRP at diagoosls >5.1 mg/dL* 1.53(0.79.2.98) LI14(063.206) 102081749
TCZ prescribed at diagnosls 0A2(0131.34) 054 (017-1.73) 4 (286641)
GC cnmulanive dose at baseline (effect of adjunciive 100 mg)  0.98(0.9.1.07) 104 (0.961.13) 095 (0.57.1.03)
GC cumulative dose at haseline adpnsed for prives (eflect of 09%9(0891.1) LOO(0.92-1.15) 0%2 (0841
adpmnctive 100 mg)
GC cumulative dose s 3 w (effect of sdpsctive 100 mg) 109100 1.01 (0.99-1.03) 099 (0L98-1.01)
GC pubses 0.8 (037.1.75) LAS(066276) LI3 (048] 88)
Ultrasound findings
OGUS redection by 1075 ar | wk 0.92(0.79-1.07) 088 (0.76-1.01) LA400991.50)
OGUS redaction by 1095 st 3wk 098{(0.78-1.24) 098 (0.781.24) 0.9 (0.50-1.16)
OGUS redaction by 1075 at 6 wh 124 (1.05-1.46) LIN(0991. %) 097 (0531.14)
OGUS redection by 1075 at 12wk L17(0.951.45) LiI5(0931.42) Q91 (0.79.1.05)
OGUS <1 st | wk 0.56(0.281.12) 0.49 (0.26-0.93) 155008927
OGUS <] m 3wk 0.49(0.231.05) 0.44 (0.22-0.88) 093 (0.54:1.61)
OCUS <l méwk 09 (0.47-1.72) 0.68(038.1.23) LAZ (051245
OGUS <1 st 12wk OAS(0A4%1.72) 058 (0481 .04) 0.56 (0.31-0.99)

P, Coreactive prodcine DMARD, discase-modifving antisheumatic drugs: GG, glucocorticold: IRR, incidence rate ratio; LV-GCA, lange vemsel glant oell aneritis; na,
oot applicable; OGUS, OMERACT Gilant cell aneritis Ultrassonography Score; PMR, polymyalgia rheumation: TCZ, socilizumab,
Univariable Poisson regression with relapse count and DMARD treatmens introduct ion as dependens vanahles. Statistically significant results shown n bold.

* Modian CRP value for the included popadation.



Analisis multivariable

La normalizacion del OGUS en las semanas 1y 3 se asocio con menor riesgo de recaida futura (IRR ajustado a las 3 semanas: 0.44; IC
95%: 0.22-0.88)

Tabie 5
Multivariable analysis of the factors associated with the clinical outcomes

Trait IRR for future relapse at 1y IRR for futwere relapse over 3y IRR for adjunctive DMARD treatment
OGUS reduction by 105 at 1 wk 0.85 (0.7-1.04) 0.88 (0.76-1.01) 1.16(1.01.1.33)
OGUS reduction by 105 at 3wk 0.87 (0.67-1.13) 096 (0.81-1.15) 1.02(0.86-1.2)

OGUS reduction by 105 at 6 wk 1.07 (0.87-1.31) 1.18 (0.99.1.39) 1.13(0.96:1,.34)
OGUS reduction by 105 at 12wk 089 (0.67-1.18) 1.15(0.93-1.42) 1.01 (0.83.1.24)
OGUS <l at 1wk 0.65 (0.28-1.51) 0.49 (0.26-0.93) 1.39(0.72-2.7)

OGUS <1 at 3wk 0.49(0.19-1.31) 0.44 (0.22.0.88) 0.77 (0.42:1.42)
OGUS <1 at 6 wk 1.39 (0.61-3.14) 0.68 (0.35.1.23) 1.81 (0.99.3.29)
OGUS <1 at 12 wk 0.96 (0.42-:2.22) 0.88 (0.45-1.64) 0.77 (0.38-1.59)

DMARD, discase-modifying antirhcumatic drug; IRR, incidence rate ratio; OGUS, OMERACT Giant ccll arteritis Ultrasonography Score.
Multivariable Poisson model with relapse count and DMARD treatment introduction as dependent variables. Analysis adjusted for: age, sex,
baseline OGUS, cumulative glucocorticoids, large vessel giant oell arteritis. Statistically significant results shown in bold.



Adpmted longitudinal analyvts of the factor mmociated with the riak of relapne

Lingivadinal seadehi~ 1075 umpgronvmem of OGLS

Lowng matingl maded ~OGLS nes mnalinacem < |

Re L Relagne
HR WO M WiQ
Age 09 Q%4102 Ape 0% 09100
Sex Lmake) Q9% 051N Ses (male) 0% GmaIm
Rascline OGS teffoct of | geotnt incromees” L7 136573 Bunclioe OGUS (effoct of 1 pownt mnroise) 058 Owass
B mpronemsent of OGUS (cond mames | Q6T 0530 O0LS <) 03T aTes
B DavTae v ey G533 A1 05  hcharmi overm 045 032249
O pabars poevions viax 173 059307  GC puben provioos vhit 27 omoLeT
Cumalative GC (effect of adjenctive 1000 mg) 9.5% 0021008 Cemslarive GC Gelfoct of sduncrivg 1000 mg) 022 000448
Cumndstive OC (effec) of aljsective 1000 mg) 056 0021284 Camslative OC (cffoct of mipexctive 1000 mg) |38 0082457
(padentic cfied) Cpoendy stde eevv)

New DMARD pores womas vis G851 0318  Neow DAARD provioss vish 0El o 1m
IV-GCA AT amam *°

DMARD, diwaser-modifying anewhemsatic drug GO, ghocooortiootd 100, Saraed rathes LV-GUA, Sage voued ghust coll acvwritie OGLS,

ONERACT Giars cofl storvtn Ultrasosography Score.
Adyoed tenc-varytng Con modcl wanyg the loog:

adinal effect of LS sepeovernere in the OCLS sod OGLS nosssalsssion <1 on

the rih of relapee. Savmacally vgnficast cosdts shown m bobd
* Boschine OGLUS (effoct of 0.5 podat tncreme k. ML 167,92 QL L1729
b LVAOA ot iciadod i OGUS normalostion model becatne of bigh colineaiey with new DMARD it hsion

Analisis longitudinal

Un aumento de 1 punto en el OGUS basal conlleva un aumento
de 2.79 veces en el riesgo de recaida durante el seguimiento.

Una mejora del 10% en el OGUS o su normalizacion se
asociaron con una disminucion del riesgo de recaida (HR
ajustado: 0.67; IC 95%: 0.53-0.86 y 0.37; IC 95%: 0.17—-0.81)



Objetivos secundarios

[ &

Inicio de FAMEs

Se utilizé mas en pacientes con ACG de grandes vasos (HR 3.38 IC
95% 2.26-5.05). La normalizacion del OGUS a las 12 semanas se
relacion6 con menos inicio de FAMEs (IRR 0.56 IC95% 0.31-0.99)

Eventos isquémicos y disecciones adrticas

No se encontro relacion significativa con el OGUS




Discusion
Primer estudio que demuestra un papel pronostico de la ecografia en la arteritis de celulas gigantes (ACG)

Por cada aumento de 1 punto en el OGUS al diagndstico, el riesgo de recaida en el primer afio se incrementa 1.8 veces, y 2.8 veces

durante un seguimiento mas prolongado.

Una mejora del 10% en cualquier momento durante las primeras semanas desde el diagnostico se asocia con una reduccion del

32% en el riesgo de recaida

El OGUS basal fue mas alto en pacientes que posteriormente presentaron recaidas, lo que sugiere que la ecografia podria incluirse

como parametro en la estratificacion del riesgo en ACG.



Conclusiones

Herramienta prondstica

Q

La ecografia puede utilizarse como una herramienta pronostica en el manejo de la arteritis de células gigantes.

Prediccion de recaidas

l]Ul] La extension y gravedad medidas mediante OGUS al diagndstico predicen el riesgo de recaida temprana en el afio
siguiente.

Seguimiento

La rapidez y el grado de mejoria ecografica pueden utilizarse para predecir recaidas a largo plazo.
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Introduccion

La enfermedad pulmeonar intersticial (EPI) es una de las principales Dhjetivn:

causas de morbilidad y mortalidad en enfermedades reurmnaticas,
El cbjetivo de este estudio es validar una version revisada de los

criterios (LUS-ILD-24) para |la deteccion de EPl en una cohorte de

pacientes con 55c e IM, v determinar si estos criterios podrian
La deteccion temprana permite una intervencion oportuna y utilizarse para evaluar la severidad.

con una prevalencia de hasta el 50% en padentes con esclerosis

sistémica (55c) y miopatia inflamatoria (IM).

mejores resultados clinicos. Los protocolos actuales recomiendan

cribado mediante pruebas funcionales v TCAR.

Previamente desarrollaron criterios de interpretacion de ecografia
pulmonar (LUS-ILD-20) para EPI en pacientes con 55¢, con
sensibilidad del 100% y especificidad del 5204,



Material y métodos

Poblacion de estudio

Criterios de inclusion: pacientes adultos con diagnostico de esclerosis sistémica o miopatia inflamatoria con TC programado (sospecha

de EPI, seguimiento o cribado inicial).

Criterios de exclusion: AP de cancer de pulmén, cirugia pulmonar, infeccion, insuficiencia cardiaca o enfermedad parenguimatosa no

relacionada con EPL.

Protocolo ecografico

Evaluacion sistematica de zonas pulmonares especificas segin protocolo establecido.

Datos complementarios

TC: presencia o no de EP| e indice CALIPER que cuantifica el % de volumen pulmonar con EPl (c%IDL) v con fibrosis (c%fibrosis).
PFR: Capacidad de difusion de monodxido de carbono (MDLCO) y capacidad vital forzada (30CVF),



A. discontinuities or loss of regularity of the pleural surface
and/or

| B.afine or coarse granular appearance

evaluate next lung zone

‘-------------1

yes

\ lung zone
. negative for ILD
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Revised 2024 LUS interpretation criteria for ILD screening in connective tissue disease (revised LUS-ILD-24). We used previously

jescribed LUS acquisition protocol, includ'ng" LUS windows. Connective tssue disease includes systemic sclerosis and nflammatory myopa-
hw Il Iy intersttial hinn ricsaca | IS hnn ilftrasos ol

Protocolo ecogrdfico (LUS-ILD-24)



Metodologia de interpretacion

Interpretaciéon ecografica

Tres lectores interpretaron de forma independiente todos los

estudios utilizando los criterios LUS-ILD-24,

Para evaluar la concordancia intracbservador se repitio la

interpretacion de 20 estudios seis meses después.

Andlisis de datos

Ecografia pulmonar: Presencia (LUS positive/negativo) y

severidad (suma de zonas positivas)

TC pulmonar: TC positive o TC negativo

Se evalud sensibilidad y especificidad de la ecografia pulmonar
respecto al TC (gold standard) en diferentes grupos (todos los
participantes, pacientes con esclerosis sistémica, pacientes con
miocpatia inflamatoria, pacientes con sospecha de EPI).

La concordancia intracbservador se evalud con el coeficiente kappa
de Cohen.

Para evaluar severidad se utilizd el coeficiente de correlacion de

Spearman.



Resultados
Caracteristicas de la poblacion

Se incluyeron 95 pacientes en el estudio de validacion.

indices CALIPER:

* 9 ILD: 5.7% (IQR 2.5-12.4) vs 0.3% (IQR 0.2-1.0) entre pacientes con TC positivo y TC
negativo (P < 0.0001)

« % fibrosis: 1.4% (IQR 0.6-2.5) vs 0.2% (IQR 0.1 - 0.6), p < 0.0001

Pruebas funcionales respiratorias:

* %FVC entre pacientes identificados como CT+ frente a CT- fue de 85% (72-96.25)vs a
90% (81-104) (P =0.08).

*  %DLCO entre pacientes CT+ frente a CT— en %DLCO fue de 72% (57.25 - 89) vs 97% (86-
105) (P =0.0001)

Table 1. Baseline charactenstcs of envolled patients®
Characteristics n (%)
Total enrolled patients 100
Age, mean + SD 55+ 14
Sex, female 17(77)
CTD diagnosis

Limited SSc 41 (4)
Diffuse SSc 30 (30)
oM 26 (26)
PM 3(3)
Reason for examination
No Prior ILD 46 (46)
Baseline evaluation at new CTD diagnosis 19(19)
Interval evaluation for suspected ILD 27(27)
Prevalent ILD follow-up 54 (54)
After excluding infection or aspiration on CT 95 (95)°
Incident ILD on CT 16(16.8)
Prevalent ILD on CT* 50(52.6)
Negative for ILD on CT 29 (30.5)
SSc 67 (71)
NSIP 42(91)
uiP 4(9)
OM and PM 28 (29)
NSIP 11 (55)
UIP 1(5)
op 8 (40)



Ecografia pulmonar

Table 2. Sensitivity and specificity for LUS detection of ILD on CT using the Revised LUS-ILD-24 criteria in patients
with SSc and IM*

Sensitivity,  Spedificity,
Readers and cohort® TP TN  FP  FN  Sensitivity, %  Specificity, % 95% Cl, % 95% Cl, %
Reader 1 (RMF)
All 63 24 5 3 95.5 82.8 (87.5-98.8) (65.5-92.4)
SSconly 41 15 4 2 95.7 81.0 (85.5-99.2) (60.0-92.3)
IM only 19 7 1 1 95.0 87.5 (76.4-99.7) (52.9-994)
Possible ILD 16 21 4 0 100.0 84.0 (80.6-100.0) (65.4-93.6)
Reader 2 (DAM)
All 62 25 4 4 939 86.2 (85.4-97.6) (69.4-94.5)
SSc only 40 16 3 3 934 85.7 (82.5-97.8) (65.4-95.0)
IM only 19 7 1 1 95.0 87.5 (76.4-99.7) (52.9-99.4)
Possible ILD 15 22 3 1 938 88.0 (71.6-99.7) (70.0-95.8)
Consensus”
All 61 24 5 5 924 82.8 (83.5-96.7) (65.5-92.4)
SSc only 39 15 4 4 913 81.0 (79.7-96.6) (60.0-92.3)
IM only 19 7 1 1 95.0 87.5 (76.4-99.7) (52.9-994)
Possible ILD 15 2 4 1 93.8 84.0 (71.7-99.7) (65.4-93.6)

* Cl, confidence interval; CT, computed tomography; FN, false negative; FP, false positive; ILD, interstitial lung dis-
ease; IM, inflammatory myopathy; LUS, lung ultrasound; possible ILD, patients without prior ILD diagnosis undergo-
ing baseline or follow-up assessment; SS¢, systemic sclerosis; TN, true negative; TP, true positive.

@ Cohorts are subdivided as the following: All (n = 95), SSc only (n = 67), IM only (n = 28), and possible ILD (n = 41).
b Consensus was defined by identification by two to three out of three readers.
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Fabilidad interobservador

Excelente para interpretacion LUS-ILD+ (k= 0.92;
IC 95%: 0.85-0.98), con 95.8% de acuerdo general

entre |os tres lectores.

Alto acuerdo (k = 0.79; IC 95%: 0.76-0.81) para las

1,428 zonas pulmonares interpretadas, con 83.3%

de acuerdo general.




Discusion

En este estudio de validacion, los criterios revisados LUS-ILD-24
demostraron un excelente rendimiento en |la deteccion de EPI
identificada por TC, con elevada sensibilidad y especificidad.

Se observo poca variabilidad interobservador y alta sensibilidad,
especialmente en aquellos pacientes con sospecha de EPI.

Los resultados mostraron una correlacion fuerte con c%ILD,
correlaciones moderadas positivas y negativas con c%(fibrosis) y
%DLCO, respectivamente, y una débil correlacion negativa con
%FVC.




Conclusiones

Validacion exitosa

Los criterios LUS-ILD-24 demostraron
buena sensibilidad y especificidad
para la deteccion de enfermedad
pulmonar intersticial en pacientes con
esclerosis sistémica y miopatia

inflamatoria.

Aplicacion clinica
Potencial uso en el diagnostico inicial
de enfermedad del tejido conectivo,

ofreciendo una alternativa no invasiva
y sin radiacion.

Evaluacion de
severidad

Las correlaciones con parametros de
TC y funcionales sugieren utilidad para
evaluar la gravedad de la afectacion
pulmonar.



iMuchas gracias!



