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Resumen

Objetivos. El trasplante pulmonar (TP) es una opcion terapéutica reconocida en pacientes afectos de
esclerosis sistémica (ES) con complicaciones parenquimatosas y/o vasculares pulmonares graves con
esperanza de vida muy reducida. Existen pocos estudios al respecto en laliteratura. El objetivo del trabajo es
describir las caracteristicas clinicas, evolucion y supervivencia de una serie de pacientes afectos de ES que
han recibido un TP.

Métodos: Estudio retrospectivo donde se han incluido pacientes diagnosticados de ES y trasplantados entre
mayo de 2005 y julio de 2012, de entre 642 TPs realizados en nuestro centro. Se han obtenido datos mediante
revision de las historias clinicas y bases de datos.

Resultados: Seis pacientes con ES recibieron un TP. Cuatro fueron mujeres (66%), con edad mediaa TP de
45 + 8 afos. Cuatro eran exfumadores 'y uno padecia silicosis. Segun el subtipo de ES (Clasificacion de
LeRoy y Medsger modificada) la distribucion fue 3 ES limitadas, 2 ES difusasy 1 ES sine escleroderma. En
cuanto a manifestaciones, todos presentaban fendmeno de Raynaud y afectacion esofagica; 5 af ectacion
osteomuscular, enfermedad pulmonar intersticial (EPI) y cardiaca; 3 Ulceras digitales e hipertension arterial
pulmonar (HAP). El motivo del TP fue EPI en 3 ocasiones, EPI asociadaaHAPen 2y HAP aisladaen 1.
Cinco trasplantes fueron bipulmonaresy uno unipulmonar derecho. Como complicacionesiniciales 3
pacientes presentaron gastroparesia, 2 paresia diafragmaticay 1 rechazo agudo celular. Dos individuos no
presentaron complicaciones inmediatas. Como complicaciones tardias, 2 presentaron estenosis bronquiales y
1 disfuncion cronica del injerto (sindrome de bronquiolitis obliterante). Todos los pacientes realizaron
tratamiento con tacrolimus, micofenolato de mofetilo y corticoides. En cuanto ala supervivencia, fue del
80% & ano y alos dos afios. Las muertes fueron debidas a infecciones respiratorias (2) y a adenocarcinoma
de pulmdn (1). Actualmente 3 pacientes se encuentran en los meses 25, 24y 5 postTP.

Discusion: El TP es un tratamiento aceptado parala ES en caso de afectacién parenquimatosa y/o vascular
pulmonar severas. La afectacion grave de otros organos diana de la ES puede condicionar complicaciones
trasel TP, asi pues la seleccidn de pacientes resulta capital. L os pacientes de nuestra serie presentan unas
caracteristicas clinicas y analiticas de su enfermedad de base superponibles a otros estudios, siendo la EPI €l
principal motivo de TP. Lamayoria de los TP fueron bipulmonares. La incidencia de complicaciones en €l
postransplante inmediato y tardias han sido |as esperables para TP en pacientes con HAP idiopatica o fibrosis
pulmonar idiopatica, con incidenciasimilar. El analisis de supervivencia muestra un 80% de pacientes vivos
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alos 2 afios postTP. Estos datos, son parecidos a las series més extensas hasta el momento, tanto en ES como
en las otras indicaciones de TP, pese a existir controversia sobre un potencial incremento del rechazo al
injerto y de disfuncion del mismo por broncoaspiracion. La principal causa de mortalidad fueron las
infecciones.

Conclusiones. El TP es una opcion terapéutica para pacientes seleccionados con EPI y HAP avanzadas en
contexto de ES. El TP bipulmonar fue el més utilizado en nuestra serie. Lamortalidad al afio y alos dos afios
fue similar ala descrita para otras indicaciones de TP en otras series. Las complicaciones infecciosas fueron
laprincipal causa de mortalidad. Hacen falta méas estudios colaborativos para valorar su efectividad acortoy
largo plazo.
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