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Resumen

Objetivos:Valorar las diferencias entre enfermedad pulmonar intersticial (EPI) grave y leve-modera en la
esclerodermia (ES).

Material y métodos:Estudio descriptivo a partir de los datos del registro nacional de esclerodermia
(RESCLE) de la SEMI. Se consideró EPI grave cuando la CVF 50%. Criterios clasificados empleados: los
modificados propuestos por LeRoy y Megdsger.

Resultados:Centros participantes: 14. Número total de pacientes con ES (abril 2014): 1.374; con EPI 541
(39,4%), de ellos, grave en 72 (13,2%). No hubo diferencias significativas en cuanto al sexo y a la edad de
inicio. Los pacientes con ES difusa presentaron una EPI grave con mayor frecuencia que aquellos con ES
limitada (57% vs 35%, p = 0,002), así como aquellos con ATA (+) [51% vs 33%, p = 0,005]. Además, la
CVF 50% también fue más prevalente en los pacientes con miopatía (32% vs 15%, p = 0,002). La CVF
media fue de 40,2 ± 6,4 en el grupo de EPI grave, y 80,3 ± 18,9 en el de leve-moderada (p 0,001), y la
DLCO, 36,7 ± 15,2 y 62,9 ± 34,5, respectivamente (p 0,001). Del mismo modo, una DLCO 70% también fue
más frecuente en el grupo de EPI grave (100% vs 69%, p 0,001), así como el valor medio de DLCO/VA
(56,2 ± 24,2 vs 74,2 ± 42,0, p = 0,002). La PAPs media también fue más alta en el caso de una CVF 50%
(42,2 ± 18,2 vs 35,1 ± 13,4, p = 0,034), con mayor frecuencia de PAPs > 40 mmHg (66% vs 29%, p 0,001) y
de HAP por cateterismo (19% vs 11%, p = 0,050). Finalmente, mediante regresión logística múltiple, se
objetivó que la positividad de ATA [OR 0,17 (0,05-0,58), p = 0,005] y una DLCO baja [0,93 (0,91-0,95), p =
0,000] se relacionan con una CVF 50%.

Discusión:La afectación pulmonar en los pacientes con ES limitada y ACA (+) es menos grave. Además, los
pacientes con FVC 50% presentaban de manera significativa miopatía con más frecuencia, DLCO más baja y
un patrón radiológico alterado. La prevalencia de HP fue mayor en la EPI grave.

Conclusiones:La presencia de ACA (+) y una variante limitada de la enfermedad se comportan como factores
protectores de una afectación intersticial grave. La existencia de una miopatía puede contribuir a explicar un
descenso de la CVF en pacientes con ES.
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