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Afección pulmonar en las enfermedades del tejido conjuntivo
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Afección pulmonar en las enfermedades del tejido conjuntivo



Afección visceral frecuente: (70%-80%)

ESCLERODERMIA. Afección pulmonar

Tipos de afección

Enfermedad pulmonar intersticial difusa  
Hipertensión pulmonar: 1ª - 2ª

Otras: Cáncer, bronquiolitis, hemorragia alveolar, neumotórax, 
enfermedad pleural



N: 430

Fenómeno de Raynaud: 416 (97 %)

Úlceras digitales: 211 (49 %)

Afección osteomuscular: 320 (74 %)

Afección digestiva: 361 (84 %)

Afección respiratoria: 199 (46 %)
EPID: 142 (33 %)
HTAP: 57 (13 %)

Afección cardíaca: 290 (67%)

Afección renal (CRE): 18 (4%)
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ESCLERODERMIA. Manifestaciones clínicas



Afección visceral frecuente: (70%-80%)
Tipos de afección

Enfermedad pulmonar intersticial difusa  
Hipertensión arterial pulmonar: 1ª - 2ª

Otras: Cáncer, bronquiolitis, hemorragia alveolar, 
neumotórax, enfermedad pleural

ESCLERODERMIA. Afección pulmonar

Factor de mal pronóstico. (Peters Golden 1984, Bryan1999, Scussel-Lonzetti 2002, 
Ferri 2002, Simeón 1997, 2003)



Esclerodermia
Factores pronósticos

Simeón CP, Ann Rheum Dis, 1997
Simeón CP, Rheumatology, 2003

Factores pronósticos RR p

Esclerodermia difusa 2,730 0,001

Edad de comienzo 1,079 0,0001

Fibrosis pulmonar 2,463 0,003

HTAP 2,802 0,0001

Crisis renal 30,062 0,0001
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ESCLERODERMIA. Afección pulmonar

1ª  causa de muerte



Ann Rheum Dis, 2007



ESCLERODERMIA. Afección pulmonar

N= 430

Causas de muerte: 128 (29,7%)

Afección pulmonar : 47 (36,7%)

HTA pulmonar aislada: 23 (18 %)
Fibrosis pulmonar + HTAP: 11 (8,5%) 

Fibrosis pulmonar: 13 (10 %)
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Simeón-Aznar CP et al.  Semin Arthritis Rheum. 2011
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Esclerodermia: enfermedad pulmonar intersticial

Clínica                                         Laboratorio
Asintomático                                Anti-Scl 70
Inespecíficos:                              Anti-U3 RNP
Disnea de esfuerzo                   Anti-Th/To
tos irritativa                               Anti-U11/U12RNP 
crujidos (“velcro”) Anti-histona



ESCLERODERMIA. Afección pulmonar intersticial

Diagnóstico y factores pronósticos

Prueba de referencia
Extensión: pronóstico
Seguimiento: 2 – 5 a.

TACAR

Patrón restrictivo
CVF: factor predictivo
Índice de gravedad
Respuesta al tratamiento
Seguimiento:  6 – 12 meses

Pruebas funcionales respiratorias
Plastiras SC. ,2006

Lavado broncoalveolar
Biopsia pulmonar





ESCLERODERMIA: EPI. Factores pronósticos - Indicación terapéutica

Goh NSL et al. 
A simple staging system., 2008



• White. Ann Intern Med 2000; 132: 947

Estudio retrospectivo, no aleatorizado

N=103. Alveolitis  en 69 (BAL o Biopsia)

Grupo 1(n=39) con CF y afección pulmonar grave

Grupo 2(n=30) sin CF 

16 meses: DLCO mejoró en el 50% del G1 – 27% del G2       

Supervivencia a los 5 años  89% Grupo 1 - 71% Grupo 2

Esclerodermia. Afección pulmonar intersticial
Tratamiento con ciclofosfamida en bolus





Clin Rheumatol. 2011;30:1393-8



Clin Exp Rheumatol 2011



Daoussis D et al. Clin Exp Rheumatol 2011



Condliffe R, Am J Respir Crit Care Med. 2009;179:151-157

315315 (74%)

259 (76%) 
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ESCLERODERMIA. Manifestaciones clínicas



NIZA, 2013



HTAP y supervivencia en la ESC

Koh ET, et al. Brit J Rheumatol. 1996;35:989.
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Pulmonary hypertension in the 
CREST syndrome variant of
progressive systemic sclerosis 
(Scleroderma). Salerni et al, 1977

“El síndrome CREST no siempre es 
benignoya que después de un curso 
clínico prolongado puede presentar una 
progresiva obliteración vascular 
pulmonar, hipertensión pulmonar y 
muerte, en ausencia de fibrosis pulmonar 
significativa”

Esclerodermia. Hipertensión arterial pulmonar
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Esclerodermia. Hipertensión arterial pulmonar y neumopatía intersticial

Launay D et al . Chest. 2011





HTAP en la esclerodermia: aspectos clínicos

Forma clínica limitada /difusa

Disnea de causa no manifiesta (tos, dolor torácico, síncope, ICD)

Diagnóstico de la enfermedad en edad tardía (>60 a.)

Fenómeno de Raynaud grave y de curso prolongado

Pérdida capilar en la capilaroscopia

Anticuerpos anticentrómero
(anti-U3-RNP, anti-B23, anti-U1-RNP)

Telangiectasias  



Humbert  M. et al.  Eu Respir  Rev 2012 Galie N. et al. Lancet 2008





“COCHIN RPS” = 0,000117(edad) + 0,0207818(150 – CVF) + 0,04095(100-Dlco/VA)

Meune C et al. Arthriris & Rheum. 2011



Avouac J. Ann Rheum Dis. 2013



Glaude H et al.  J Rheumatol.2013



Coghlan JG et al. ARD. 2013

Riesgo elevado de HTAP:
Evolución >3 años
Dlco < 60%

HAP: 19%
HTAP no detectada: 4% (3)
Sensibilidad: 96%
Especificidad: 48%



HTAP en la esclerodermia: factores de riesgo

Descenso de la DLCO (<50-55%): CVF normal/mínima fibrosis

CVF/DLCO:  > 1,6 – 1,8
Por Ecocardiografía Doppler:

Velocidad de regurgitación tricuspídea > 3 m/sec
PAPs > 40 – 50 mm Hg
Dilatación de cavidades derechas

Aumento de NT-proBNP

Controles: 6 m – 1 año: Ecocardiograma; PFRs; NT-proBNP
RNM



ESC: Hipertensión pulmonar y supervivencia 

Lefèvre G et al. Arthritis & Rheum. 2013



1 año 2 años 3 años

93% 88% 75%

Chung L. et al. 2014



Fisher MR et al. Arthritis Rheum, 2006

A Vonk Noordegraaf et al. Rheumatology, 2008

HTAP: Diferencias entre HTAP- ESC  e HTPA idiopática

Clements PJ. ARD. 2012



A Vonk Noordegraaf et al.Rheumatology, 2008 A Vonk Noordegraaf et al. Am J Cardiol  2012

Hachulla  AL et al. ARD. 2009





Schachma L., 2006

Volkmann ER., 2014



ESCLERODERMIA. Afección pulmonar 
Conclusiones

Manifestación clínica frecuente: EPID > HTP

Complicación grave

Causa de muerte

EPID: TACAR y PFRs: diagnóstico, pronóstico y evolución

HTP cribaje: Ecocardiograma y PFRs (NT-ProBNP) anuales

EPID tratamiento: inmunosupresores

HTP tratamiento: monoterapia/terapia combinada



Esclerodermia. Afección pulmonar


