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Mesa  multidisciplinar de pulmón y EAS

 



Internal Medicine Journal 53 (2023) 1919–1924

Equipos multidisciplinares en la práctica clínica, consensos,artículos de opinión… 



ERS/EULAR Clinical practice guideline on 
connective tissue diseases with interstitial 

lung (ILD) involvement

Equipos multidisciplinares en las guías en elaboración de EPI/EAS.... 



…y en la guía de práctica clínica basada en la evidencia EPI/SSc.

Am J Respir Crit Care Med Vol 209, Iss 2, pp 137–152, Jan 15, 2024



Joy, et al. Eur Respir Rev 2023; 32: 220210

La SSc es la conectivopatía que más EPI presenta 

• 65.008 pacientes, 139 estudios  datos prevalencia 
• 47% en SSc  



Spagnolo P et al. Ann Rheum Dis 2021;80:143–150
Am J Respir Crit Care Med Vol 205, Iss 9, pp e18–e47, May 1, 2022

Prevalencia de FPP en pacientes con EAS: 33% -
50% de los pacientes con SSc

• Criterios progresión (INBUILD) : Caídas de FVC ≥10% o  ≥5–<10% con empeoramiento de síntomas respiratorios o aumento en la extensión de EPI por TACAR

Implicaciones de la SSc en la EPI con fenotipo fibrosante progresiva o FPP

Es la EAS más representada en las 
enfermedades FPP y la 3era patología más 

representada  de todas lass FPP (no FPI)



• Es la única EAS  en la que se han realizado ensayos  que han permitido aprobar fármacos con la indicación de EPI

La importancia de la EPI en SSc: avance científico, clínico y terapéutico

Es la EAS  mejor estudiada y de la que disponemos de más estudios con evidencia científica
 



Steen V, Ann Rheum Dis. 2007
       Elhai M, et al. Ann Rheum Dis. 2017

Enfermedad Pulmonar Intersticial 

Principal causa de muerte en todas las cohortes
En últimas décadas                                                   todos los subtipos cutáneos

La EPI en la SSc:  Primera causa de muerte en las últimas décadas  



Esclerodermia Limitada (64%)         Esclerodermia Difusa  (28%)                                  Esclerodermia 
                   Sin esclerosis cutánea (8%)

Presente durante años.

Dilatación con escasa pérdida

EPI 40% HAP 16% 

Enf. GI/telangiectasias 

Anticuerpos anticentrómero (ACA)

Favorable

F. de Raynaud

Capilaroscopia

Afección visceral

Inmunología

Pronóstico 

Presente durante años.

Dilatación con escasa pérdida

EPI (40-60%)  HAP 30%

Cardiopatía Isquémica.Enf. GI/telangiectasias 

Anticuerpos anticentrómero (ACA)

Favorable

Ausente o menos de 1 años

Pérdida capilar 

EPI grave 70%  HAP21%

Enf. GI/CRE/Cardíaca

Antuerpos  Topoisomerasa I o Scl 70

Menos Favorable

 Simeón et al   Semin Arth Rheum 2012

     EPI en SSc: la primera  manifestación, la más predominante y el  motivo de consulta



Esclerodermia sine scleroderma

1) Fenómeno de Raynaud o equivalente ( pitting, úlceras  digitales 

o alt capilaroscópicas) 

2)   Anticuerpos antinucleares positivos

3)  Afección visceral típica de SSc:

         Hipomotilidad distal esofágica o intestinal 

         Hipertensión pulmonar /  EPI  (40*- 60%)

         Afección cardíaca

         Crisis renal esclerodérmica

*Simeón et al Clin Exp Rheumatol 2014*
  

Aproximadamente un 20% de los  nuevos pacientes diagnosticados de SSc derivados de Neumología

     EPI en SSc: la primera  manifestación, la más predominante y el  motivo de consulta
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Hoffmann-Vold, et al, Lancet Rheumatol 2020

Cribado y diagnóstico a todos los pacientes mediante TCAR

• El Cribado a todos los pacientes mediante TCAR y PFRs 

75%

• Un 60% pac con EPI tienen FVC basales “normales” > 80%

¡¡¡Sólo el 65% de los médicos realizan cribado de 
EPI con TACAR en el diagnóstico de SSc !!!

Bruni. Clin Exp Rheum 2023 



Factores de riesgo de progresión de EPI/SSc

Clasificación  en subtipos clínico-pronósticos

Tratamiento 

EPI en Esclerodermia de la inmunosupresión 
al tratamiento antifibrótico: proceso



Parámetros clínico-demográficos
• Sexo masculino
• Edad avanzada
• SSc difusa
• Tabaco

                                          Características de la EPI 

Parámetros   Espirométricos 
• Valores de FVC basales inferiores al valor esperado (FVC <70% valor esperado)
• Valores de DCO basales inferiores al valor esperado
• Caídas de FVC > 10 % o entre 5-9% con caídas de DCO >15% en los últimos 12 o 24 meses
 
Hallazgos radiológicos
Extensión del patrón intersticial en el TACAR de más del 20% del parénquima pulmonar
 

Biomarcadores
• ATAI
• ANAS IFI nucleolar: U11/U12 RNP  Th/To
• Reactantes de fase aguda 

 Características de la SSc 
Factores de  progresión  de EPI



Guillen-Del-Castillo, et al. Semin Arthritis Rheum. 2014

Anticuerpos: biomarcadores de predicción y de progresión

• Cohorte HUVH (63):  ATA I vs PM/Scl

• ATA I: peor pronóstico (Spv libre de EPI grave, 
de caída de FVC>10%  y de muerte) en 10 años 
añosaños)

p=0.008

p=0.008

La misma manifestación clínica con diferente pronóstico  

• Cohortes HUVH (447) /Milán (161).

• Anti-RNPC-3/EPI (U11/U12 RNP) peor 
pronóstico que en pacientes con ATA/EPI.

 Callejas-Moraga EL, et al. Rheumatology (Oxford). 2021



• Objetivo: algoritmo pronóstico integrando PFR y TAC en pacientes con EPI/SSc en el momento del diagnóstico

• Pacientes: 215. Análisis de supervivencia y de progresión de EPI ( caídas relativas de FVC >10% o DLCO >15% )

• Definición de Factores predictores : Extensión patrón intersticial por TAC  > o < 20%  y/o FVC < o > 70%   

Goh, et al. Am J Respir Crit Care Med. 2008;177:1248-54
Wells AU. Rheumatology. 2008;47Suppl5:v59-61

Factores de progresión en el diagnóstico: FVC y extensión de EPI por TAC 



Goh, Arthritis Rheumatol. 2017;69:1670-1678

• Predicción de mortalidad según

Cohorte global               EPI extensa                 EPI limitada

HR: 1.84 HR: 2.31

HR: 1.96 HR: 2.86

Factores de progresión en el seguimiento: caídas de la FVC y/o DLCO  

▪  FVC relativa de ≥ 10% 

▪   FVC relativa de 5-9% de + 

    DLCO  relativa   ≥ 15% 



Definiciones de progresión en SSc y en Fibrosis Pulmonar Progresiva (FPP)  

   Goh 2017

 FVC relativa  ≥ 10%

   FVC relativa 5-9% y 

 DLCO relativa  ≥ 15%

12 meses, ≥ 1

  INBUILD 2019

 FVC relativa    ≥ 10%

  FVC relativa  5-9% + 
progresión síntomas

  FVC relativa 5-9% + 

progresión  TCAR

 Progresión síntomas + 
progresión  TCAR

24 meses, ≥ 1

Raghu G, et al. Am J Respir Crit Care Med. 2022       ;205:e18-e47

Flaherty KR, et al. N Engl J Med. 2019      Sep 29. 
doi:10.1056/NEJMoa1908681

   ATS 2022

▪ Progresión síntomas

▪ Progresión PFR  

▪ Progresión TCAR

12 meses, ≥ 2

▪   FVC absoluta ≥ 5%

▪   DLCO absoluta ≥ 10%

Goh, Arthritis Rheumatol. 2017

Definida en análisis de supervivencia 
Definición  en el ensayo:

Nintedanib en FPP

Flaherty KR, et al. N Engl J Med. 2019 



• Cohorte de HVH con estudio GWAS N=383

• 168/383 (43.8%) de los pacientes presentan EPI diagnosticada por TCAR torácico

• Evolución PFR a 1 año y 5 años: según los diferentes criterios de progresión

1) Goh 2017: caída relativa FVC >10% o en la FVC 5-9% + DLCO >15%

2) INBUILD: caída relativa FVC >10% o en la FVC 5-9% + progresión radiológica

3) ATS 2022: caída absoluta FVC >5% o en la DLCO >10% + progresión síntomas o 
radiològica

4) Caída absoluta FVC >5%

Cohorte HVH . Proyecto BILD: “IDENTIFICACIÓN DE BIOMARCADORES ASOCIADOS A
FIBROSIS PULMONAR PROGRESIVA EN UNA COHORTE DE PACIENTES CON ESCLERODERMIA”
                                      
                                           VALIDACIÓN CRITERIOS DE PROGRESIÓN 

43.8%

Equipo Javier Martín
          Granada 



Cohorte HVH, Proyecto BILD: Progresión a 1 año

• 37 pacientes no disponen PFR a los 12 meses.

• De los 131 restantes, presentan progresión: 

1) Goh 2017: 

caída relativa FVC >10% 

o en la FVC 5-9% + DLCO >15%

2) INBUILD: 

caída relativa FVC >10%

o en la FVC 5-9%  

3) ATS 2022: 

caída absoluta FVC >5%

o en la DLCO >10%  

4) Caída absoluta FVC >5%

25.2%
  33/131 progresan 

35.9%  47/131 progresan 

39.7%
  52/131 progresan 

29.0%  38/131 progresan 



Lo

Cohorte HVH/BILD: Validación de los 4 criterios de progresión con estudio de supervivencia 
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Goh 2017 INBUILD ATS 2022
Caída absoluta 

FVC >5%

Years from ILD diagnosis

S
u

rv
iv

al

0 5 10 15 20 25 30
0

20

40

60

80

100 No progressors

Progressors

A

p <0.001
HR: 3.65

Depending progression to 12m

Years from ILD diagnosis

S
u

rv
iv

al

0 5 10 15 20 25 30
0

20

40

60

80

100 No progressors

Progressors

B

p <0.001
HR: 2.53

Depending progression to 5y

Los criterios de la ATS 2022 no diferencian las curvas de supervivencia



Validación de los criterios de la ATS 2022 en la cohorte HVH/BILD
•  Los 14 pacientes que sólo cumplían el criterio de caída absolutas de DCO > 10% (ATS 2022),  no presentaban caídas de 

FVC >5 %  ni otros parámetros funcionales sugestivos de progresión de EPI * 

                      

DESCARTAR ENFERMEDAD VASCULAR PULMONAR (HIPERTENSIÓN PULMONAR) 

  REALIZAR ECOCARDIOGRAMA-DOPPLER ANUAL TAMBIÉN EN LOS PACIENTES CON EPI 

• mayor DLCO basal
• menor caída de la FVC en 

ml, relativa y absoluta*
• mayor caída de la DLCO de 

forma relativa y absoluta 
respecto a la progresión 
por INBUILD y ATS22*



• EPI grave 25-30% casos en el momento del diagnóstico 

Goh, et al. Am J Respir Crit Care Med. 2008          ;177:1248-54
Wells AU. Rheumatology. 2008   ;47Suppl5:v59-61

Añadir / 
cambiar tto

FVC↓ > 10% 
              Objetivo 
Real: estabilidad FVC
       -10% > FVC < +10%
 Ideal: mejorar FVC > +10%       
     

N:215 pacientes

2008. Clasificación de la SSc-EPI: ESQUEMA SIMPLE 



• Subanálisis del estudio SENSCIS (N=576):  nintedanib vs pbo. Evolución FVC. 52 semanas
•  SSc con EPI extensión >10% por TACAR FVC ≥40% y DLCO 30–89% 
•  Permitidos prednisona ≤10 mg/dia, micofenolato o metotrexato 

 EL 23% DE LOS PACIENTES CON EPI LIMITADA PROGRESAN EN 52 SEMANAS
• Subanálisis del estudio FocuSSced (N=136) : tocilizumab vs pbo. Rodnan.48 semanas

• SSc difusa tempranas (5años) con  reactantes de fase aguda
• No permitidos otros inmunosupresores 

 EL 25% DE LOS PACIENTES CON EPI LIMITADA PROGRESAN EN 48 SEMANAS

• Evolución de la SSc-EPI en cohortes en la vida real. Cohorte noruega (N= 815)

Khanna D, et al. Lancet Respir Med. 2020  ;8:963-974 

Distler O, et al. N Engl J Med. 2019          ;380:2518-2528   

 LA MERA PRESENCIA DE EPI EMPEORA LA SUPERVIVENCIA Y LA SMR

Hoffmann-Vold et al Am J Respir Crit Care Med 2019

Progresión de la EPI limitada en los ensayos y en la vida real

• Cohortes de Zurich y Oslo (N=234 SSc) con EPI NO TRATADOS
          El 90 % con EPI limitada por TAC y FVC 96%

 El 49% DE LOS PACIENTES PROGRESAN EN 3 AÑOS

Scheidegger M, et al. RMD Open 2024       ;10:e003658. doi:10.1136/rmdopen-2023-             
0



• Cohorte EUSTAR

• 826 pac EPI-SSc 

Evolución a 12 m (n = 826): Evolución a 5a (n = 535):

↑ ≥5%

↑ <5% - ↓ <5%

 ↓ 5- 10%

↓ 10%-20%
↓ >20%

↑ ≥5%

↑ <5% - ↓ <5%

 ↓ 5- 10%

↓ 10%-20%

Progresión de EPI en SSc en vida real: frecuente, variable y difícil de predecir 

27% 37%

Hoffmann-Vold AM, Ann Rheum Dis. 2021;80:219-227

↑ ≥5%

↑ <5% - ↓ <5%

 ↓ 5- 10%

↓ 10%-20%
↓ >20%

↑ ≥5%

↑ <5% - ↓ <5%

 ↓ 5- 10%

↓ 10%-20%

29%

Evolución a 12m (n = 131):

48%

Evolución a 5a (n = 141):

• Cohorte HUVH/GWAS 2008 

• 168 pac EPI-SSc

Hoffman-Vold A. 2021 Ann Rheum Dis

   Progresión moderada/significativa 

( absoluta FVC >5%)



 EPI subclínica
•  Asintomáticos (Dx cribaje) 
 EPI con extensión mínima en la TACAR 

(<10%)
 FVC y DLCO normales iniciales y estables en 

el seguimiento. 

Características de EPI 

Factores de Riesgo de progresión

2021. REClasificación de la EPI. ESQUEMA NO TAN SIMPLE
Propuesta del grupo de Michigan  

EPI de bajo  riesgo de progresión: 
Sin reactantes de fase aguda elevados y/o ACA + 

                                EPI clínica 
•Sintomáticos/ impacto en calidad de vida y ≥1 
  
 EPI limitada o extensa  por  TACAR 
 FVC y /o DLCO basales alterados  
 Caída significativa de FVC y /o DLCO

EPI de alto riesgo de progresión: 
SSc Difusa, SScdc temprana, reactantes de fase aguda elevados y/o ATA I 

Tratamiento



¿EPI clínica? : los pacientes sin disnea presentan caída similar de la 
FVC en el grupo placebo. Subanálisis SENSCIS

Volkmann ER, et al. Rheumatology 2022 ;00:1–12

30%

• Los pacientes sin disnea y sin tos tienen parámetros de FVC y de extensión por TAC similares 
      a los que tienen clínica, FVC 75% y extensión de patrón intersticial por TAC 31%

x

• El 42% (17/41) de los pacientes con EPI/SSc subclínica progresan (cohorte noruega). 
                                      Hoffmann ERS 2021



Factores de riesgo de progresión: ATA
La reducción de la caída de FVC es mayor en el grupo ATA-/nin . Subanálisis SENSCIS 
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Difference 29.9 
(95% CI -19.1, 78.8)

Relative reduction 32%

Difference 57.2
(95% CI -3.5, 118.0)

Relative reduction 61%

Placebo 
(n=111)

ATA-positive ATA-negative

Nintedanib 
(n=114)

Nintedanib 
(n=173)

Placebo
(n=177)

Treatment-by-time-by-subgroup interaction p=0.49.
Kuwana M, et al. Arthritis Rheumatol. 2022;74:518-526

¿?



 2023 ACR. Outcomes in SSc-associated- ILD based on serological profiles: focus on anti-
centromere antibody (ACA) and anti-RNA polymerase III (ARA) antibodies. Subanálisis SENSCIS

Los pacientes con mayor progresión eran ATA/ACA y RNAPOL negativos 
¿Th/To o RNPC3?



Factores de riesgo de progresión: duración de la SSc, reactantes de fase aguda y  piel 
La caída de FVC es mayor en todos los grupos que en la cohorte global. Subanálisis SENSCIS 

Khanna D, et al. RMD Open  2023;9:e002859.



OBJETIVO: Establecer un marco mediante el cual los expertos definan los subtipos clínicos de la enfermedad 
pulmonar intersticial asociada a la esclerosis sistémica.

El resultado de este trabajo es la base para futuros criterios de 
clasificación de los pacientes con SSc-EPI 

Proyecto  en progresión: Clasificación  en  subtipos de los pacientes con SSc y EPI



Terapia inmunosupresora para control del proceso inflamatorio

Otros… 

INMOSUPRESORES

Unidad patogénica



Tashkin DP, et al. N Engl J Med. 2006
 Hoyles RK, et al. Arthritis Rheum 2006
Khanna D et al MEDICAL DECISION MAKING 2008

: Tratamiento (hasta 2 mg/Kg/d)

• Ciclofosfamida:
- Scleroderma Lung Study-I (SLS-I)1 
- (CYC ≤ 2 mg/Kg/d v.o x 1 año):

 a 12 meses: dif de FVC del 2.53%
 a 24 meses: no diferencias en FVC

  peor calidad de vida

-FAST 2 (CYC iv 600mg/m2/mes x 6 m continuado
 de AZA 2.5mg/kg/dia + prednisona 20mg/48h )

 a 12 meses: dif de FVC 4.19%  (p no significativa)

Ciclofosfamida 



Ciclofosfamida iv.

Simeón-Aznar CP et al. Open Respir Med J. 2008;2:39-45

• Centro:  H Vall d’Hebron. Barcelona
• Marzo 2000 –Diciembre 2006 : 16 enfermos (10 DcSSc) (10 ATAI/1 ACA)
• CYC ev . 0.6 g/m2 . Esquema nefropatía lúpica.
• Duración  2 años
• Evolución:  12 (75%) estabilidad (9) o mejoría (3) de FVC (10% relativa) 
• A los 24 meses  caída de FVC (10% relativa):

- AZA 
- repetir CYC (dosis acumuladas <15 gramos)

Experiencia HUVH



Micofenolato
• Estudios observacionales sugieren la estabilización o mejoría de FVC
• MMF 1-1.5 g/12 h o MS 720mg/12h x 12-36 meses

Año n mRSS FVC DLCO Spv

Stratton 2001 13 + = ? ?

Liossis 2006 6 ? + = ?

Vathuine 2007 16 + + + ?

Nihtyanova 2007 109 = = = +

Zamora 2008 17 ? = = ?

Gerbino 2008 13 ? = = ?

Derk 2009 15 + = = ?

Le 2011 98 + = = ?

Simeón 2011 14 ? = = ?

Fischer 2013 44 ? = = ?



Micofenolato

• n= 14
• MS 720mg/12h vo. 1 año
• FVC estable o mejoría 78%

 Clin Rheumatol 2011;11:1383-8   

Simeón-Aznar CP, et al.  Clin Rheumatol. 2011;30:1393-8. 

Experiencia HUVH Serie HVH (2007- 2022) 
Tratados con MS por EPI  84



-  Ensayo SLS II: n= 142. 2 años
-  Variable principal:  FVC
-  Ciclofosfamida oral 2mg/k/d  1 año/  MMF 1.5 g/12 h  2 años  

  No diferencias en FVC  ni m-Rodnan. 
  Mejor perfil de seguridad

 Tashkin DP, et al.  Lancet Resp Med 2016; 4:708-19

Fármaco de elección para el tto de la EPI asociada a SSc

72% 65%

CFM MMF

Interrupción del tto 49% 29%

Completaron el tto 49% 71%

Iniciaron tto alternativo 23% 4%

EA graves relacionados 
con el tto

10% 4%

Fallecimientos 15% 7%

Micofenolato





Am J Respir Crit Care Med Vol 209, Iss 2, pp 137–152, Jan 15, 2024



Tocilizumab
• Ensayo fase 3 (n=210),  SSc difusa temprana y con reactantes de fase aguda. TCZ 162mg/sem sc. vs placebo (no 

tto IS concomitante). No se alcanzó el objetivo primario de diminución de induración cutánea a 48sem.

• EPI en 65% (n=136), FVC basal 82% y extensión TACAR basal en 14-17% (EPI Limitada)

• En EPI: menor caída FVC en TCZ -0.1% vs pbo -6.4% a 48sem, dif 4.5% (p<0.001) 

-14mL

-255mL

Khanna D, et al. Lancet Respir Med. 2020;8:963-974

(aprobado por FDA para EPI asoc SSc)

Menor progresión (caída de FVC >10%)  de la EPI limitada: 8,5% TCZ vs 25% pbo         
   



Rituximab
• Ensayo  a doble ciego randomizado con pbo: RTX 375mg/m/sem 4 semanas. RTX (n=28) vs pbo (n= 26) . Valoración a las 24s

• Objetivo principal:  evolución de esclerosis cutánea  (m-Rodnan) . Objetivo secundario: evolución de % FVC y QL

• Resultados:  m-Rodnan (-6,3 RTX +2,14 pbo)       % FVC RTX vs pbo: ↑ 0,09% vs↓2.87% (Dif.2.96%)

Ebota et al. Lancet Rheum 2021



2016.Nuevas estrategias de tratamiento antifibrótico

+

2019

Terapia antifibrótica para preservar la función pulmonar



Distler O, et al. N Engl J Med. 2019;380:2518-2528

Menor  descenso de la FVC (mL/año) con caída FVC -1.4%  nin vs -2.6% en pbo

Preservación de la función pulmonar.

Ta
sa

 a
nu

al
 d

e
 a

ju
st

a
da

 (
E

E
) 

d
e 

d
es

ce
ns

o 
de

 la
 F

V
C

 (
m

L
/a

ño
)

Diferencia 41.0 mL/yr
(95% CI: 2.9, 79.0); 

p=0.035
Reducción relativa: 44%

Nintedanib (aprobado por FDA, EMA y AEMPS para SSc con EPI y para FPP*)

* Única indicación financiada por AEMPS

• Ensayo fase 3 nintedanib 150mg/12h vs placebo (n=576) (SENSCIS). Duración: 52 semanas

• EPI  ≥10%  por TACAR, FVC ≥40% y DLCO 30–89%. Fármacos permitidos:  prednisona ≤10 mg/dia, MF o MTX

• Características: SSc difusas 52%/ATA 60%/ MF 48% 

• Características de la EPI: FVC 72%  Extensión de fibrosis por TAC 30% 



 Menor caída en los pacientes con Micofenolato basal

• Descenso de la FVC ml/año a las 52 semanas según el tratamiento basal con micofenolato.

Diferencia: 26.3 mL/yr
(95% CI: –27.9, 80.6)

Reducción relativa: 40%
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Nintedanib
(n=138)

Nintedanib
(n=149)

Placebo
(n=148)

Placebo
(n=140)

Tomando micofenolato basalmente No tomando micofenolato basalmente

Diferencia: 55.4 mL/yr
(95% CI: 2.3, 108.5)

Reducción relativa: 46%

Interacción de tratamiento-por-tiempo-por subgrupo p=0.45
Distler O, et al. N Engl J Med. 2019;380:2518-2528

Perfil de efectos adversos equiparable entre grupos MMF / no MMF
Reafirmado en SENSCIS ON 



J Corada, HUVH.  Comunicación SEMI 2022; EULAR 2023. 

Cohorte HVH: Características basales pacientes tratados con Nintedanib 

Experiencia HUVH



59.5 % 

35.1% 

62.5 % 

Progresión a los 12 meses según diferentes criterios  

   Goh 2017    INBUILD 2019    ATS 2022

2 (10%) 2 (10%) 5 (25%)

caída relativa FVC >10% o 

FVC 5-9% + DLCO >15%

caída relativa FVC >10% o FVC 5-9% 
 

caída absoluta FVC >5% o 
caída abosluta en la DLCO >10% 

  Cohorte HVH: Progresión según diferentes criterios  

       Comparativo                                                Cohorte HVH SSc/BILD    (EPI-SSc:168 pacientes)

        30/131 (25%)                                                       47/131 (35.9%)                                                     52/131 (39.7 %)           
                                    

                                                              



Pirfenidona

Khanna D, et al [ACR 2022 abstract 0520]. Arthritis Rheumatol. 2022; 74 (suppl 9).  

N: 51 pacientes

•  SLS III (2): (27)MMF (1500mg/12h) - pirfenidona (801mg/8h)  vs 
              (24) MMF (1500mg/12h) - placebo 
•  FVC 18m: MMF-pirfenidona +2.09% vs 

                        MMF-placebo +2.24%, (p=0.93)
• Tendencia a mejoría HRCT-QILD WL en MMF-pirfenidona, 

dif -3.51 (p=0.12)
• Mejoría PROMIS-29 en MMF-pirfenidona, dif +3.67 (p=0.04)
• No diferencias en la evolución de la FVC 

Perfil de seguridad: EA - 74,1% MMF+PFD  vs 29% MMF+pbo  (gastrointestinal, foto sensibilidad) 
Discontinuación prematura en 7/27 (25%) del grupo MMF+PFD  por EA 

(STOP reclutamiento por COVID-19)

RESULTADOS PRELIMINARES 



Algoritmo de tratamiento de EPI-SSc. Unidad H. Vall d’Hebron

Financiado 





 Comité de  EPI. Hospital Universitari Vall d’Hebron 

2021

2015

2022x3



                           EQUIPO/UNIDAD MUTIDISCIPLINAR 

Unidad de EAS (Medicina Interna). Consulta Esclerodermia
Inmunología: Roger Colobrán,  Maite Sanz, Laura Viñas, Janire Perurena

Neumología: Unidad de Enfermedad Pulmonar Intersticial. Ana Villar
                        Unidad de Tx y Patología Vascular Pulmonar Manuel López Meseguer

                        Comités multidisciplinares  de EPI y de HP

Digestivo: Unidad de Motilidad Digestiva. Luis Alcalá. Carolina Malagelada

Cardiología: Jose Rodríguez Palomares. Comité de Afec CV en EAS

Traumatología: Unidad de Cirugía de Mano. Álex Lluch

Rehabilitación: Judith Sánchez Raya

Unidad de curas de heridas crónicas: Emi Mateo, Ester Cabello y Belén Roca

Medicina Preventiva. Xavier Martínez

Infecciosas. Isabel Ruiz 

Equipo Javier Martín
          Granada 

INVESTIGACIÓN BÁSICA
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