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Resumen

Objetivos. Analizar las manifestaciones clinicas, inmunol égicas, radioldgicasy evolucion, de una serie de
pacientes con SSpy EPI.

Métodos: Estudio retrospectivo en el que se incluyeron todos los pacientes diagnosticados entre enero de
1992 y enero de 2013, de SSp seguin los criterios de la EACC, que presentaban un patron por TACAR
compatible con EPI. Se analizé lainmunologia, €l tipo de patron intersticial, 1as pruebas funcionales
respiratorias (CVF, FEV1, DLCO) y su evolucion.

Resultados: De una cohorte de 244 pacientes (95,5 mujeres) con edad media a diagnostico SSp de 55,6 afios
+ 14,5 (17-86), 33 (13,5%) desarrollaron EPI durante su evolucion. Ningun paciente era fumador. La edad
media al diagnostico de laEPI fue de 61,5 afios (37-87). El intervalo entre el diagndstico de SSpy desarrollo
de EPI fue de 6,9 afos. En 9 pacientes el diagnostico de EPI precedi6 a diagnéstico de SSp, siendo €l
intervalo medio de 21,4 meses. Los ANA fueron positivos en todos |os casos, los anti-Roy €l FR en 24
(72,7%) y los anti-La en 17 (48,5%). Veintinueve (87,9%) presentaban hipergammaglobulinemiay 5 (15,2%)
hipocomplementemia C4. L os anticuerpos anti-sintetasa se analizaron en 26 casos, detectdndose anti-PL12 en
3. Los sintomas clinicos que mas se asociaron a EPI fueron fendmeno de Raynaud (51,5%), polineuropatia
(18,2%), artritis (66%) y afectacion hepatica (28,1%). Radiol 6gicamente 19 pacientes presentaban una
neumoniaintersticial no especifica (NINE), 7 neumoniaintersticial usual (N1U), 3 neumonialinfoidea, 1
neumonia organi zativa criptogenética (NOC) y 3 un patrén mixto. La presencia de anti-Ro,

hi pergammagl obulinemia e hipocomplementemia, y la coexistencia de polineuropatia, fendmeno de Raynaud
y artritis se asocio de forma significativaa EPI. Veintisiete pacientes (81,1%) recibieron corticoterapiay 11
(33%) tratamiento inmunosupresor (5 AZA, 5 MMF, 1 FK-506). Un paciente fue sometido a trasplante de
pulmon. La mortalidad global fue del 43,8% y en 9 casos se debi6 ala propia enfermedad pulmonar. El
intervalo entre el diagnéstico de la EPI y lamuerte fue de 12,9 afios.

Discusion: El porcentaje de EPI en nuestra serie (13.5%), asi como € patrén mas habitual (NINE) es similar
al descrito por otros autores, destacando en nuestro estudio un alto porcentaje de pacientes que recibieron
tratamiento corticoide y/o inmunosupresor. La mitad de los pacientes que fallecieron presentaban un patrén
de NIU, sugiriendo que esta afeccion tiene un peor prondstico. No existe un algoritmo diagnostico especifico
para este subgrupo de pacientes, ni un consenso relativo ala pauta de tratamiento corticoide y/o
inmunosupresor mas adecuada, variando mucho en las distintas series publicadas.
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Conclusiones: Si bien la EPI no es muy frecuente en e pSS, tiene un importante impacto en la supervivencia.
Por ello, en todos |os pacientes con pSS deberia realizarse un despistgj e sistematico de afeccion pulmonar
con €l fin de diagnosticarlay tratarlalo mas precozmente posible. Larealizacion de estudios prospectivos
paravalorar la eficacia de distintos tratamientos en fases iniciales de la enfermedad, seria de gran utilidad
paramejorar lacalidad de viday supervivencia de estos pacientes.
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