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Resumen

Introduccion: La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es una complicacion frecuente de la
esclerosis sistémica (ES) y es a menudo progresiva y tiene un prondstico pobre. Un defecto
ventilatorio restrictivo podria sugerir EPI aislada o asociada a hipertension arterial pulmonar.
Actualmente, la pre-esclerodermia esta bien definida como etapa preliminar de ES. Los pacientes
que cumplen con los criterios de pre-esclerodermia podrian beneficiarse de un diagnéstico precoz de
afectaciéon pulmonar.

Objetivos: Evaluar la funcién pulmonar en los pacientes diagnosticados de pre-esclerodermia.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de una serie amplia y no seleccionada de pacientes
diagnosticados como pre-esclerodermia desde un tnico hospital universitario desde 2012 hasta
2019. Los pacientes fueron clasificados como pre-esclerodermia siguiendo los criterios de Le Roy. A
pesar de esto, los pacientes no cumplian criterios de clasificacion ACR/EULAR 2013 para ES. Se
estudio la funcion pulmonar mediante espirometria convencional y la capacidad de difusién del
pulmoén para el monéxido de carbono (DLCO).

Resultados: Se incluyeron un total de 56 pacientes con una edad media de 52,3 £ 12,1 afios (96,4%
mujeres; 3,6% hombres). Al diagnostico de pre-esclerodermia, ninguno de nuestros pacientes
evidencié un patron ventilatorio restrictivo. DLCO fue inferior a limites normales en 18 pacientes
(32,1%). 24 pacientes (42,8%) presentaron obstrucciéon de pequeiia via aérea expresada mediante un
flujo espiratorio maximo (MMEF 25-75) disminuido. Después de un periodo medio de seguimiento de
38,3 = 2,4 meses, 29 (51,8%) pacientes cumplieron criterios de ACR/EULAR 2013 para ES. El
tiempo (media) entre el diagnostico de pre-esclerodermia y la clasificacion efectiva de Esclerodermia
fue de 24,4 = 1,8 meses. Los restantes 27 pacientes continuaron clasificados como pre-
esclerodermia siguiendo los criterios de Le Roy. El andlisis del subgrupo de pacientes que progreso
a ES demostro que la DLCO estaba disminuida en 15 de esos 29 pacientes (51,7%) y también que 18
de 29 pacientes (62,11%) presentaron disminucion de MMEF 25-75. Frente al subgrupo de pacientes
que no progreso a ES se observd disminucion de DLCO (51,7% vs 11,1%; p = 0,02) y MMEF 25-75
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disminuido (42,8% vs 22,2%; p = 0,05). El andlisis de la funcion pulmonar del subgrupo de pacientes
que continuo clasificado como pre-esclerodermia tras completar el seguimiento no mostré cambios
significativos.

Conclusiones: En nuestro estudio, aproximadamente un tercio de los pacientes clasificados como
pre-esclerodermia presentaron valores anormales de DLCO y/o de obstruccion de la pequefa via
aérea sin la presencia de un patron ventilatorio restrictivo. Por otra parte, la expresién de esta
disfuncion pulmonar fue mas frecuente en los pacientes que progresaron a ES definitiva. Los
pacientes que continuaron clasificados como pre-esclerodermia no experimentaron cambios
significativos en la funcién pulmonar. Nuestros resultados demuestran que la funcién pulmonar esta
afectada en la pre-esclerodermia y que probablemente debiera ser considerada para futuros
criterios de clasificacion.
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