GEAS

CONSENSO DE EXPERTOS

SOBRE LA ENFERMEDAD
PULMONAR INTERSTICIAL

ASOCIADA A ENFERMEDADES GEatimmer

AUTOINMUNES

ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL

Factores Mayor Riesgo Desarrollo de EPI

- Sexo masculino

- Edad avanzada

- Raza negra

- ES difusa

- Corta evolucion

- Ulceras digitales

- Anticuerpos
Anti-topoisomerasa |
(Scl-70)

- Anticuerpos
Anti-UT1/U12 (RNPC-3)

- Anti-SSA, Anti-Ro 52,
Anti-PM/Scl,
Anti-Th/To

- Elevacion de
reactantes de fase

- Edad avanzada

- Raza negra

- Fiebre

- Artritis/artralgias

- Manos de mecanico

- Sindrome
antisintetasa

- Dermatomiositis
hipo/amiopatica

- Anticuerpos
Anti-sintetasa: Jol,
PL7/12

- Anti-MDAS5

- Anti-SSA, Anti-Ro 52

- Elevacion de
reactantes de fase

- Sexo masculino

- Edad avanzada

- Mayor edad de inicio

- Mayor duracioén

- Fenédmeno de Raynaud

- Ulceras orales

- Focus score 24 en la
biopsia de glandulas
salivales

- Anti-SSA, Anti-Ro 52

- Anti-SSB

- ANCA

- Elevacion de
reactantes de fase

VAA

- MPO-ANCA
- Edad avanzada

LES

- Edad avanzada

- Mayor tiempo de
evolucion del LES

- Fenémeno de Raynaud

- Esclerodactilia en un
sindrome de
solapamiento

- Anti-La

- Anti-Scl-70

- Anti-UIRNP

- Anti-Sm

- Anticoagulante lUpico

El cribado,
diagndsticoy
tratamiento
precoz, asi como

La enfermedad
pulmonar
intersticial (EPI) es
una Mmanifestacion

frecuentey un seguimiento
potencialmente adecuado, son
mortal de las 1 fundamentales
enfermedades para mejorar la
autoinmunes calidad deviday la
sistémicas supervivencia de
(EAS) los pacientes

(A quién afecta?

. H .
ES Ml VAA sj LES

Recomendaciones Cribado y Seguimiento

CRIBADO MONITORIZACION
Anamnesis y auscultacion +—h Cada 3-6 meses 1" afo,
pulmonar posteriormente mas

espaciado si EPI estable
Pruebas de funcion
respiratoria completas Pruebas de funcion
(espirometria, voliUmenes H respiratoria completas
pulmonaresy DLCO) (espirometria, volumenes
pulmonares y DLCO)

Radiografia de térax
TCAR
Prueba ambulatoria de

TCAR en EAS con factores B Sy

de riesgo EPI




RESUMEN DE
RECOMENDACIONES:

RESUMEN DE RECOMENDACIONES:
TRATAMIENTO 71° LINEA

CRIBADO E INICIO TRATAMIENTO Y PROGRESION EPI

Cribado EPI Inicio tratamiento Tratamiento 1° linea Progresion

MIOPATIAS
INFLAMATORIAS
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SARCOIDOSIS

DE SJOGREN

IDIOPATICAS

- A todos, incluidos

preesclerodermia o ES
inicial tengan o no
sintomas

- Cribado por medio de

anamnesis, auscultacion
pulmonar, PFR con
DLCO y TCAR toracico

- PFR a todos
- Ecografia pulmonar si

esta disponible

- TCAR dependiendo de

los resultados de las
pruebas iniciales o alto
riesgo (Ej. Anti-Ro52 +)

- Presencia de factores

de riesgo de EPI,
especialmente
anticuerpos sintetasa
y Anti-MDA5S

- Confirmar el diagnostico

de EPIl en caso de
sospecha tras las
pruebas habituales de
estudio de la vasculitis

- Pacientes con LES con

sintomas o signos
respiratorios

- En todos los pacientes

- A los pacientes con EPI

extensa segun criterios
de Goh de 2008

- A todos los pacientes con

EPI clinica

- A todos los pacientes con

EPI subclinica o limitada
y factores de riesgo de
progresion

- En los pacientes con

afectaciéon pulmonar
moderada/grave segun
el ESSDAI

- Generalmente a todos

los pacientes

- Se puede demorar en

algunos casos, cuando la
extension de la EPI es
minima y no progresiva,
asintomatica y sin
compromiso funcional

- A todos

- Manifestacion

documentaday
afectacion funcional

- Afectacion funcional y

datos de TAC

MIOPATIAS
INFLAMATORIAS

VASCULITIS

ENFERMEDAD

ASOCIADAS
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DE SJOGREN

IDIOPATICAS

- Micofenolato o acido
micofendlico

- Se desaconseja el uso
de glucocorticoides de
formma manteniday
altas dosis

- Glucocorticoides
- Micofenolato o acido
micofendlico

- Glucocorticoides

- Micofenolato/acido
micofendlico o
tacrolimus

- Glucocorticoides

- Rituximab o
ciclofosfamida (en
casos graves se puede
valorar combinado)

Por orden de preferencia:
- Glucocorticoides

- Micofenolato/Azatioprina
- Ciclofosfamida

- Rituximab

- Glucocorticoides 0,5
mag/kg (no mas de
30-40 mg prednisona)

- Afadir

rituximab/tocilizumab

- Afadir nintedanib
- Ciclofosfamida si

intolerancia o afectacion
rapidamente progresiva

- Considerar el trasplante de

células madre
hematopoyéticas/pulmonar

- AfRadir otro

inmunosupresor si
progresiéon y patron
NINE/NIL o nintedanib
en casos de fibrosis
progresiva (NIU)

- AfRadir rituximalb o

ciclofosfamida

- Anti-JAK en casos

refractarios

- Nintedanib en casos

de fibrosis progresiva

- Nintedanib si fibrosis

progresiva

- Inmunoglobulinas en

casos refractarios

- Si patron fibrético

progresivo, plantear uso
de antifibroético

- Metotrexato/Azatioprina
- Anti-TNF o ciclofosfamida

en Casos graves

- Si patron fibroético, plantear

nintedanib

TCAR: Tomografia computerizada de alta resolucion; PFR: pruebas de funcion respiratoria; ESSDAI: EULAR
Sjogren's Syndrome Disease Activity Index; NINE: neumonia intersticial no especifica; NIL: neumonia
intersticial linfoide.
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