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En este estudio se analiza la evolucion de los pacientes con déficit de alfa 1 antitripsina
(AATD) Pi SZ y Pi ZZ, el impacto del tratamiento sustitutivo y el papel de factores de
riesgo como el talbbaco y las exacerbaciones.

Es un estudio prospectivo y observacional, con un periodo de seguimiento de 2 anos.
Se incluyeron 74 pacientes diagnosticados de EPOC, con FEV1/FVC postbroncodilatador
inferiora 0.7, PiSZ (41) o Pi ZZ (33). Se excluyeron aguellos que presentaban comorbilidades
gue pudieran interferir en la progresion de la enfermedad.

Se analizaron variables clinicas, edad, niveles de AAT, escala de disnea mMRC, SCGRQ,
funcionales, FEV1, DLCO y KCO y analisis densitomeétrico mediante TAC. La densidad
pulmonar se cuantifico mediante el percentil 15 (PD-15) y el porcentaje del volumen
pulmonar por debajo de -950 unidades Hounsfield (HU-950).

La progresion de la enfermedad vy la tasa de descenso del PD-15 fue mayor en el grupo
ZZ que en el grupo SZ, tanto en tratados como en no tratados.

Los pacientes tratados y diagnosticados hace mas de 5 anos de su inclusion en el estudio
presentaron mayor descenso anual en el FEV1, el PD-15 y HU -950 que los tratados vy
diagnosticados hace menos de 5 anos.

En los pacientes ZZ no tratados, el descenso en el PD-15 era adn mayor en los pacientes
con FEV1 < 40 % mientras que en los SZ no tratados era en aquellos que tenian un FEVI
> 70 %.

El tabacoy las exacerbaciones se asociaron con un mayor descenso tanto en parametros
funcionales como densitomeétricos.

El tratamiento sustitutivo disminuye el descenso en el PD-15 en todas las regiones del
pulmon, especialmente en las bases pulmonares.
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El descenso en los parametros funcionales tuvo muy buena correlacion con el descenso
en los parametros densitomeétricos, especialmente en los pacientes diagnosticados hace

mMas tiempo, siendo de utilidad para predecir de manera precoz el deterioro de la funcion
pulmonar.

Los autores recomiendan el manejo personalizado de los pacientes con AATD,
integrando genotipo, estadio de la enfermedad y factores de riesgo modificables en la
toma de decisiones. La incorporacion de la pérdida de densidad en las distintas regiones

pulmonares, podria ayudar en la estratificacion del riesgo y en el manegjo terapéutico de
estos pacientes.

Recomiendan también el inicio precoz del tratamiento sustitutivo para preservar lo
maximo posible la funcion pulmonar a largo plazo.
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