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Resumen

Objetivos: Analizar el tiempo de evolucion desde la aparicidon del fenomeno de Raynaud hasta el
desarrollo de enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID) o hipertension pulmonar (HTP).

Métodos: Se recogieron todos los pacientes con positividad para el perfil especifico de
autoanticuerpos en los analisis realizados en un hospital de tercer nivel entre marzo de 2019 y
diciembre de 2022. Este panel incluye: Scl-70, CENP-A, CENP-B, PM-Scl100, PM-Scl75, Ku, RNA
polimerasa III, U1-RNP (68kD/A/C), Th/To, fibrilarina, NOR-90 y SSA/Ro52kD. Se excluyeron los
pacientes que no presentaron fendmeno de Raynaud. Se realiz6 un anélisis de supervivencia
mediante el método de Kaplan Meier para cada anticuerpo.

Resultados: En el andlisis del tiempo libre de enfermedad pulmonar intersticial desde la deteccion
de Raynaud, encontramos diferencias en varios grupos. El grupo con positividad para Scl70 (n = 19),
se hallé un aumento del riesgo de desarrollar EPID (hazard ratio [HR] 2,43; 1C95%: 1,58;3,75, p <
0,001). En los pacientes que presentaban ARNpol-III (n = 14) detectamos un exceso de riesgo que no
alcanzo significancia estadistica pero si se puede considerar tendencia. El HR fue de 1,66 (IC95%:
0,96;2,88, p = 0,071). La presencia de anticuerpos anticentromero en suero (n = 49) afect6 al riesgo
de presentar EPID de manera inversa, su positividad conllevé menor riesgo de aparicién de EPID
con un HR de 0,20 (IC95%: 0,09;0,45, p < 0,001). (fig. 1). En el analisis de la hipertension pulmonar
se observaron aumentos de riesgo en el grupo de anti-Scl70 HR 2,61 (IC95%: 1,09;3,68) y ARNpol-III
HR 2,00 (IC95%: 1,09; 3,68). Por el contrario, anticentrémero disminuy¢ el riesgo de desarrollar
HTP (HR de 0,33 (IC95%: 0,14;0,79) (fig. 2). No se encontraron diferencias significativas para la
presencia de autoanticuerpos contra USRNP, Th/to, NOR90, U1RNP, PM/Scl100, PM/Scl75, Ku y Ro.
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Figura 1 Curvas de supervivencia hasta EPID

Probability

Probability

Probability

075

Anti-Scl70

0.50 becaana
Log-rank bonmanns -
025 Shishaasnan ¥
p < 0.0001 I y
0.00 :
0 5 10 15 20 25 30 35
Time (years)
Number at risk
Anti-ARNpol-Il|
Ds.:. .-. ------ e :
R b +
Log-rank
0.25 o9
p =0.062
0.00
0 5 10 15 20
Time (years)
Anti-Centromero
1.00
" shm e i by
:-il-h*lttind- --I
0.75
-Ih ————————— — -
0.50
Log-rank
0.25 9
p < 0.0001
0.00 I
] 5 10 15 20 % 30 35

Time (years)



Figura 2 Curvas de supervivencia hasta HTP
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Discusion: En nuestro estudio se reprodujeron observaciones ya descritas como el aumento del
riesgo de desarrollar EPID en los pacientes con Scl70. En el caso de anticentromero, mostrd
reduccion del riesgo de presentar EPID o HTP. Este hallazgo, conocido en el caso de la EPID pero
discordante en la hipertension pulmonar, se explica por el disefio del estudio en la medida de que los
pacientes con anticentromero negativo tienen positividad para otro anticuerpo y no se tratan de
controles sanos. En el caso de anti-ARNpol-III la literatura es menos clara con la afectacion visceral.
Vold et al.' no encontraron diferencias en el riesgo de EPID o HTP. En nuestro trabajo hallamos
incrementos significativos del riesgo como hallazgo novedoso.

Conclusiones: Los pacientes con positividad para Scl70 mostraron mayor riesgo de EPI y HTP. Los
pacientes con anticentrémero experimentaron menor riesgo para EPI y HTP por el disefio del
estudio. Observamos un aumento del riesgo con ARNpol-I1I de desarrollar EPI y HTP que precisa
mayor reproduccion en otros estudios.
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