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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Histplj'ﬂ del articulo: ) Introduccion: El objetivo del estudio fue conocer el manejo de los pacientes con enfermedad pulmonar
Recibido el 1 de septiembre de 2021 intersticial difusa (EPID) asociada a enfermedades autoinmunes sistémicas (EAS) en las consultas de

Aceptado el 14 de diciembre de 2021

) neumologia especializadas en EPID en el territorio espafiol.
On-line el 19 de enero de 2022

Metodologia: El area de trabajo de EPID de la Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia toracica (SEPAR)
disefié un cuestionario autocumplimentable de 25 preguntas, sobre aspectos relacionados con el diag-

Palabras clave: néstico y tratamiento de las EPID- EAS. Este se reparti6 entre los asistentes de la reunién de invierno del

Enfermedad pulmonar intersticial difusa
Fibrosis pulmonar

Enfermedades autoinmunes sistémicas
Enfermedades reumaticas

fue anénima, voluntaria y sin contraprestacion.

Area EPID y posteriormente via e-mail a todos los integrantes del drea de EPID de SEPAR. La participacién

Resultados: Participaron 74 neumélogos de 58 hospitales. E1 77% disponia de una consulta especializada de

Encuesta EPID. Todas las unidades con acreditacién SEPAR tenian un comité integrado por neumoélogos y radiélogos

Equipo multidisciplinar y participacién mayoritaria de patélogos y reumatélogos. En el 75% de los centros habia una colaboracién
estrecha con reumatologia para el manejo de las EPID-EAS. Un 85% consider6 que la frecuencia de las EPID-
EAS en las consultas estd en aumento, siendo la mas frecuente la EPID asociada a artritis reumatoide. El
tratamiento de las EPID-EAS se decide consensuadamente entre neumologia y reumatologia en el 91,3%
de los casos. El 67% de los neumélogos considera que los inmunosupresores y las terapias biolégicas
pueden enlentecer la progresién de las EPID-EAS. Un 51% utiliza antifibréticos en estas patologias.
Conclusiones: La practica totalidad de las unidades de EPID espafiolas acreditadas, por SEPAR ha estable-
cido colaboraciones con reumatologia para el adecuado manejo de los pacientes con EPID-EAS, habiéndose

ido extendiendo esta practica a unidades aun no acreditadas.
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Management of Interstitial Lung Diseases (ILD) Associated with Autoimmune
Diseases by the Pulmonologyst in the Differents ILD Units in Spain

ABSTRACT

Introduction: The aim of the study was to know the management of patients with diffuse interstitial lung
disease (ILD) associated with a systemic autoimmune diseases (SAD) in pulmonology outpatient clinics
in Spain.

Methodology: The ILD work area of the Spanish Society of Pulmonology and Thoracic Surgery (SEPAR)
designed a self-completed questionnaire of 25 questions, on aspects related to the diagnosis and treatment
of ILD-SAD. This was distributed among the attendees of the winter meeting of the ILD Area and later via
e-mail to all the members of the ILD area of SEPAR. Participation was anonymous, voluntary and without
consideration.

Results: 74 pulmonologists from 58 hospitals participated. 77% had a specialized ILD consultation. All
Units with SEPAR accreditation had a committee made up of pulmonologists and radiologists and a
majority participation of pathologists and rheumatologists. In 75% of the centers there was a close collabo-
ration with Rheumatology for the management of ILD-SAD. 85% considered that the frequency of ILD-SAD
consults is increasing, the most frequent being ILD associated with rheumatoid arthritis. The treatment
of ILD-SAD is decided by consensus between pulmonologist and rheumatologist in 91.3% of the cases.
67% of pulmonologists consider that immunosuppressants and biological therapies can slow down the
progression of ILD-SAD. 51% use antifibrotics therapies in these pathologies.

Conclusions: Almost all of the accredited Spanish ILD Units by SEPAR have established collaborations
with Rheumatology for the adequate management of patients with ILD-SAD, this practice having been
extended to units not yet accredited.

© 2022 Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia Toracica (SEPAR). Published by Elsevier Espaiia, S.L.U.

This is an open access article under the CC BY license (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

Introduccion

La afectaciéon parenquimatosa intersticial pulmonar, en sus
diferentes formas, puede ser la primera, y en ocasiones tUnica,
manifestaciéon de una enfermedad autoinmune sistémica (EAS). El
reconocimiento de una base autoinmune en el estudio de una enfer-
medad pulmonar intersticial difusa (EPID) tiene relevancia en tanto
que su enfoque terapéutico y pronéstico diferira respecto a formas
idiopaticas o a otras entidades clinicas con expresividad radiolégica
y/o histolégica similar!.

La dificultad en la caracterizaciéon de estas entidades, especial-
mente cuando no presentan un cortejo reumatico tipico, supone un
reto diagnéstico para el neumélogo. La ausencia de protocolos que
generalicen la forma de proceder en el diagnéstico de las mismas
hace presumir que su abordaje diagnéstico sea variable.

Las dificultades mas sefialables en su reconocimiento serian:
una posible menor familiaridad y destreza de los neumélogos con la
sintomatologia y los signos sistémicos propios con los que pueden
expresarse; la falta de estandarizacién en el panel de autoanticuer-
pos que deben ser analizados; las limitaciones existentes para una
adecuada categorizacién, cuando la forma de expresion seroldgica
y clinica es incompleta y la ausencia de fundamentos sobre la fre-
cuencia con que deben repetirse los test serolgicos a lo largo de la
evolucién de estos pacientes?.

Es por ello por lo que, teéricamente, parece deseable establecer
sinergias de colaboracién con los especialistas dedicados a las EAS,
fundamentalmente reumaté6logos e internistas subespecializados,
conlaintencién de alcanzar un mejor conocimiento y aproximacién
diagnéstica a estas entidades y poder ofrecer la terapéutica mas
eficaz en cada caso>*.

Se establecié como hipétesis la consideracion de que los equipos
multidisciplinares de EPID que incorporan especialistas dedicados
a las EAS, fundamentalmente reumato6logos e internistas subespe-
cializados, mejoran la capacidad diagnéstica y terapéutica en estas
enfermedades y, por tanto, el propésito de este estudio fue conocer
el manejo que se sigue en las consultas especializadas de neumolo-
giay las unidades de EPID espafiolas, ante las EAS cuando coexisten
con afectacién intersticial pulmonar.

Metodologia

Varios neumoélogos del comité ejecutivo del area de trabajo de
EPID de la Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia Toracica
(SEPAR) disefiaron un cuestionario autocumplimentable que cons-
taba de 25 preguntas, existiendo en algunas de ellas subpreguntas,
con diferente formato y que incluian respuestas tinicas o multiples
(Anexol). Diez se refirieron a las caracteristicas de la unidad de EPID
de cada centro hospitalario y a la experiencia personal en la misma
y cuatro a la prevalencia de las EPID asociadas a enfermedad auto-
inmune sistémica (EPID-EAS) en dichas consultas. El resto de items
abordaban aspectos especificos sobre la estructura y organizacion
para el diagnéstico, seguimiento y tratamiento de los pacientes con
EPID-EAS.

La encuesta estaba dirigida a los neumdlogos socios de SEPAR
integrantes del area EPID. Inicialmente se reparti6 entre los asis-
tentes a una mesa sobre EPID-EAS, durante la Reunién de invierno
del Area EPID de la SEPAR (noviembre del 2019), difundiéndolo
posteriormente via correo electrénico al resto de miembros del
area cumpliendo con las recomendaciones internacionales para
encuestas distribuidas por internet. La participacién fue anénima,
voluntaria y sin contraprestacion. Todos los participantes dieron
su consentimiento informado de forma verbal o por e-mail a la
entrega del cuestionario. La informacién obtenida en las encues-
tas no incluy6 datos personales ni clinicos de pacientes. En todo
momento se siguieron las normas de buena practica y conducta
en investigaciones realizadas con encuestas®. Para minimizar los
sesgos, evitar respuestas duplicadas y conocer mejor la realidad
del pais, en aquellos hospitales con mas de una encuesta rellenada
y para aquellas preguntas referidas a la actividad de la unidad,
se utilizaron los datos declarados por su coordinador y en su
defecto del neumoélogo con mayor tiempo de vinculacién a la
misma.

Se utilizaron métodos de estadistica descriptiva usando frecuen-
cias y porcentajes para cuantificar los resultados de las variables
categoricas haciendo uso de la hoja de calculo Excel de Microsoft
Office 2010.
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Figura 1. Servicios participantes en la encuesta, segiin Comunidades Auténomas y centros acreditados en EPID por SEPAR que participaron en la misma (en paréntesis).
EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; SEPAR: Sociedad Espaiiola de Neumologia y Cirugia Toracica.

Resultados

Se recibieron 77 encuestas, de las que se incluyeron 74 (dos fue-
ron desestimadas al ser emitidas por facultativos no neumélogos y
una tercera por no haberse identificado el centro de procedencia).
Estos 74 neumodlogos representaron a 58 servicios de neumologia
del pais (Anexo II), distribuidos en 31 provincias de 15 de las 17
Comunidades Auténomas (CCAA) (fig. 1).

El 82,4% de los participantes trabajaba en los 45 (77,5%) hospi-
tales con consulta monografica de EPID. En la tabla 1 se recogen
las caracteristicas de los centros que respondieron a la encuesta.
Los neumdlogos con mayor experiencia en EPID trabajaban en cen-
tros con mayor nivel de acreditacién SEPAR (p = 0,0188). Cuarenta
y siete (81%) hospitales disponian de equipos multidisciplinares
(EMD) para discutir el manejo diagnéstico de los pacientes. La fre-
cuencia con que se reunia el EMD era mensual en 33 centros (70,2%),
quincenal en 11 (23,4%) y semanal en tres (6,3%). En la fig. 2 se enu-
meran los especialistas que participan en los EMD. Los especialistas
en EAS (generalmente reumatoélogos) participan en el EMD de 40
centros (85,1%).

Para el manejo y seguimiento de los pacientes con EPID-EAS, 22
(37,9%) de los centros participantes en la encuesta (tabla 1) orga-
nizaban consultas conjuntas entre los servicios de neumologia y
reumatologia; mientras que en otros 27 (46,5%) hospitales se plani-
ficaban sesiones conjuntas, generalmente mensuales, entre ambas
especialidades. El 54% de los encuestados consider6 que las con-
sultas conjuntas, en las que ambos especialistas pasan a la vez, son
necesarias. El resto de los participantes (45%), las consideré de inte-
rés, aunque en su ausencia podian ser reemplazadas por sesiones
clinicas compartidas.

La enfermeria estaba integrada en 12 (20,6%) de las unidades de
EPID participantes, habiéndose incorporado a las mismas, en mas
de la mitad de los casos, en los Gltimos tres afios.

El 85% de los neumdlogos consideré que la frecuencia de las
EPID-EAS esta incrementandose anualmente, mientras que un 3%

opiné que se mantiene constante. El porcentaje de facultativos que
no contest6 esta pregunta fue un 12%.

De los 45 centros hospitalarios que aportaron informacién sobre
el porcentaje aproximado que correspondia a las EPID-EAS en las
consultas monograficas de EPID, 35 (77,7%) sefialaron que estas
representarian entre un 10-30% de las EPID, cinco centros (11,1%)
estimaron que estas supondrian entre un 30-50% e igualmente
cinco centros (11,1%) las cuantificaron como inferiores a un 10%.

Seglin las respuestas obtenidas, las EPID-EAS que los neumé-
logos valoran con mas frecuencia en las unidades de EPID son las
asociadas a artritis reumatoide (EPID-AR) seguidas, en este orden,
por la EPID asociada a esclerosis sistémica (EPID-ES), las neumopa-
tias intersticiales con caracteristicas autoinmunes® (denominadas
habitualmente IPAF) y las miopatias inflamatorias.

En la tabla 2 se describen las pruebas que se realizan habitual-
mente al diagnéstico y durante el seguimiento de los pacientes con
EPID-EAS. El 82% de los centros realiza el seguimiento funcional de
los pacientes con periodicidad semestral, un 9% trimestral y el 9%
restante de forma anual.

El tratamiento de la EPID-EAS se decide de forma conjunta con
los reumatologos en el 91,3% de los casos. Solo en un 3% de los casos
es el reumatélogo y en 1% el neumédlogo quien decide de forma
unilateral el tratamiento. El 67% de los neumélogos encuestados
consideraron que los inmunosupresores (IS) o las terapias biol6gi-
cas tienen el potencial de frenar la progresion de las EPID-EAS vs.
un 22% que considera que no hay evidencia firme que contribuya a
ello y el resto no se define.

La gran mayoria de los encuestados reconoci6 estar familiari-
zado con uno o mas farmacos de uso comtn en el tratamiento de las
enfermedades reumaticas, siendo la azatioprina o el micofenolato
los de uso mas frecuente (tabla 3).

El 86% de los encuestados conocen el potencial efecto de los
farmacos antifibréticos en las EPID-EAS y un 51% los ha utilizado
fuera de ficha técnica en estas patologias, fundamentalmente en
EPID-ES, EPID-AR e IPAF (84, 65 y 36%, respectivamente).
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Tabla 1
Caracteristicas de las consultas monograficas de EPID participantes en la encuesta
Tipo de consulta monografica EPID Acreditada SEPAR* No acreditada SEPAR Sin consulta monografica Total Valor p
Alta complejidad Especializada Basica
n 8(13,8) 15(25,9) 8(13.8) 14(24,1) 13(224) 58 (100)
Caracteristicas consulta EPID
Experiencia del neumdlogo en las consultas monograficas de EPID 0,0188
< lafio 0(0) 0(0) 0(0) 2(14,3) np 2(34)
1-5afios 0(0) 1(6,7) 5(62,5)  7(50) np 13(22,4)
5-10 afios 3(37,5) 4(26,7) 1(125) 3(234) np 11(19,0)
> 10 afios 5(62,5) 10 (66,5) 2(25) 2(14,3) np 19(32.8)
Niamero de pacientes valorados en las consultas monograficas de EPID a la semana 0,0025
0,0025 0(0) 1(6,7) 1(125) 5(357) np 7(12,1)
0,0025 0(0) 8(53,3) 6(75) 7(70) np 24 (414)
0,0025 8(100) 6 (40) 1(12,5) 2(14,3) np 16 (27,6)
Niamero de pacientes nuevos valorados en las consultas monograficas de EPID al mes 0,0092
1-5 0(0) 0(0) 2(25) 2(14,3) np 4(6,9)
5-10 0(0) 8(53,3) 6(75) 4(28,6) np 14 (24,1)
>10 8(100) 7(46,7) 0(0) 8(57,2) np 23(39,7)
Herramientas diagnéstico EPID-EAS
EMD para la discusién de los casos’ <0,0001
8(100) 15(100) 6(75) 14 (100) 4(30,8) 47 (81,0)
Reumatélogo en el EMD
7(87,5) 13 (86,6) 4 (50) 13(92,8) 3(23,1) 40 (69,0)
Consultas conjuntas Neumologia-Reumatologia’’
4(50) 9(60) 2(25) 5(35,7) 2(15,4) 22(37,9)
Sesiones conjuntas Reumatologia-Neumologia
5(62,5) 7 (46,6) 6(75) 7 (42,8) 2(15,4) 27 (46,5)

Las variables numéricas expresan el niimero y porcentaje (entre paréntesis) de cada categoria. En la tabla solo se muestran aquellos resultados de p con diferencias estadis-

ticamente significativas. Todos los resultados eran significativos a p < 0,05.

EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa; SEPAR: Sociedad Espaifiola de Neumologia y Cirugia Tordcica; EMD: equipo multidisciplinar; np: no procede; EPID-EAS:

enfermedad pulmonar intersticial difusa asociada a enfermedad autoinmune sistémica;

" Acreditacién como unidad de EPID por la SEPAR.

FAME: farmacos modificadores de la enfermedad reumatica.

? La frecuencia con que se reunian los EMD era mensual en 33 centros (70,2%), quincenal en 11 (23,4%) y semanal en tres (6,3%).
7 El 54% de los encuestados considerd que las consultas conjuntas, en las que ambos especialistas pasan a la vez, son necesarias. El 45% restante, afirmé que podian ser

reemplazadas por sesiones clinicas compartidas.
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Figura 2. Especialidades presentes en las sesiones multidisciplinares de los centros acreditados por SEPAR que participaron en la encuesta.

SEPAR: Sociedad Espaiiola de Neumologia y Cirugia Tordcica.
Discusion

Este es el primer trabajo que aporta una visién panoramica del
manejo de las EPID-EAS por parte de los neumélogos espafioles
dedicados a las enfermedades intersticiales pulmonares. Los resul-
tados de la encuesta permiten poner de manifiesto larelevancia que
han tomado las EPID-EAS, que han pasado a ocupar el 10-30% de la

patologia de las consultas de EPID, circunstancia que ha favorecido
ladecididaincorporacién del reumatélogo en las discusiones multi-
disciplinares que se realizan con finalidad diagnéstica en materia de
EPID en nuestro pais (85% de los centros encuestados). Ademads, un
75% de las unidades de EPID han desarrollado reuniones periédicas
o consultas conjuntas especificas con el reumatélogo para controlar
el tratamiento y seguimiento de estos pacientes.
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Tabla 2
Pruebas complementarias que se utilizan en la valoracién inicial y en el seguimiento
de los pacientes con EPID-EAS

Pruebascomplemetarias  Valoracién inicial Durante el seguimiento

Siempre Otras circunstancias

PFR’
Espirometria 100% 100%
DLCO 100% 100%
Pletismografia 75% 57%
PM6M 75% 74% 22%*
TCAR tordcico 100% 19% 74%"
Ecografia pulmonar® 9%

Las cifras muestran el % de neumoélogos que utilizan las diferentes pruebas en la
valoracién inicial y durante el seguimiento de los pacientes con EPID-EAS, segiin los
resultados de la encuesta.
PM6M: prueba de marcha de seis minutos; TCAR: tomografia computarizada de alta
resolucion.

? E182% de los centros realiza el seguimiento funcional de los pacientes con perio-
dicidad semestral, un 9% trimestral y el 9% restante de forma anual.

" Se utiliza solo en caso de presentar un test de difusién de monéxido de carbono
(DLCO) < 50% y/o presentar una hipertensién pulmonar.

™ Se realiza en caso de deterioro clinico funcional del paciente.

# Solo con fines de investigacion.

Los resultados de la encuesta no solo ofrecen una amplia repre-
sentacion de centros hospitalarios distribuidos por casi todas las
CCAA, sino también del 62% de las unidades acreditadas por SEPAR.
El 82,5% de las respuestas fueron emitidas por neumdlogos que
trabajaban en consultas especializadas de EPID, teniendo un 55% de
ellos, una experiencia superior a cinco afios en el manejo de estas
enfermedades. Una realidad positiva que hemos encontrado es
que el 81% de los hospitales tienen equipos multidisciplinares con
participacién sistemdtica de neumélogos, radiélogos y patélogos,
vs. el 56% de los especialistas en enfermedades intersticiales a
nivel europeo’. La discusién multidisciplinar con la participacién
del neumdlogo, radiélogo y patélogo mejor6 la concordancia y
confianza diagnéstica, en comparacién con el diagnéstico ini-
cial realizado por un experto individual®, especialmente para el
diagnéstico de fibrosis pulmonar idiopatica (FPI) y EPID-EAS®. En
nuestro pais, ademas, el reumatélogo forma parte del 85% de estos
EMD, con un frecuencia muy superior a la descrita previamente
en la literatura, donde solo siete de 29 equipos integraban a un
reumat6logo (24,1%)'°. Este hecho nos da idea de la relevancia
y la preocupacién de los neumédlogos espafioles en el correcto

Open Respiratory Archives 4 (2022) 100160

diagnéstico de las EPID-EAS en el marco del conjunto de la pato-
logia intersticial pulmonar!611.12, La importancia de incluir a
un reumatoélogo en el EMD ha quedado demostrado en algunos
trabajos como el de Castelino et al.'3, donde el 27% de los pacientes
con EPID-EAS fueron diagnosticados inicialmente como FPI, y en
un 38% la enfermedad reumatolégica origen de la EPID estaba mal
filiada, lo que originaba un cambio del tratamiento en el 80% de
los pacientes con EPID-EAS y en un 27% de los pacientes con FPIL.

En cuanto al porcentaje de casos que suponen las EPID-EAS,
dentro de las consultas de EPID, la gran mayoria de neumoélogos
encuestados estimd que estas representarian actualmente entre un
10 y un 30% del total de pacientes con EPID de sus consultas, cifra
que estaria en la linea con otros estudios epidemiolégicos'#1°, que
situarian a estas EPID entre el 14 y el 33% del espectro de las enfer-
medades intersticiales y ligeramente superior al encontrado por
Xaubet et al. en el afio 2001 en nuestro pais'S. En las consultas de
neumologia, las dos entidades mas frecuentes de las EPID-EAS son,
seglin los resultados de la encuesta, la EPID-AR y la EPID-ES, siendo
ello coincidente con lo descrito en los estudios que han evaluado
este aspecto, particularmente algunos registros de vida real!>17.18,

El rol de los EMD'213 se centra casi exclusivamente en el diag-
nostico del paciente, si bien es verdad que el diagnéstico suele
ser dinamico, y en ocasiones se reevaliian pacientes ante nuevos
datos clinicos o radiolégicos no acordes con el diagnéstico original.
La funcién del EMD en el seguimiento del paciente es practica-
mente inexistente, de ahi que para controlar la evolucién de los
pacientes con EPID-EAS se hayan debido crear nuevas plataformas,
como las reuniones periédicas y sistematizadas entre neumologos-
reumat6logos o consultas conjuntas donde ambos especialistas
evaltian al mismo tiempo al paciente con EPID-EAS, herramientas
que estan funcionando en el 75% de las unidades de EPID de los
centros encuestados.

En la evaluacién de los pacientes con EPID-EAS'920, 1as pruebas
de funcién respiratoria (PFR) tienen un rol fundamental, tanto en la
identificaciéon de la enfermedad pulmonar, como en la evaluacién
de la gravedad de la EPID al diagnéstico y en la monitorizacién de la
progresion durante el seguimiento, pero esta informacién siempre
debe integrarse con todos los demas datos disponibles: clinicos y
radiolégicos?!. En la presente encuesta se pone de manifiesto que,
en la practica clinica, la valoracién de la funcién pulmonar se rea-
liza principalmente mediante una espirometria y un estudio de la
capacidad de difusién de monéxido de carbono (DLCO). Llama la

Tabla 3
Uso de farmacos inmunomoduladores y antifibréticos para el tratamiento de las EPID-EAS segin el tipo de consulta monografica de EPID
Tipo de consulta monografica EPID Acreditada SEPAR No acreditada Sin consulta Total
SEPAR monografica
Alta complejidad Especializada Basica
n 8(13,8) 15 (25,9) 8(13,8) 14(24,1) 13 (22,4) 58 (100)
FAMES tradicionales* 6(75) 8(53,3) 5(62,5) 8(57,2) 2(15,4) 29 (50) 0,0249
Antiproliferativos (MM/AZA) 8(100) 14(93,3) 7(87.,5) 9(64,3) 6(46,2) 44(75,9) 0,004
Anticalcineurinicos (C-A/TAC) 1(12,5) 2(13,4) 1(12,5) 0 1(7,7) 5(8,6)
Alquilantes (CYC) 7(87,5) 7(46,7) 6(75) 5 3(23,1) 28 (48,3) 0.0001
Biolégicos 6(75) 7(46,7) 5(62,5) 4(28,6) 2(15,4) 24 (41,4) 0,0071
Rituximab 1(12,5) 5(33,3) 2(25) 2(14,3) 1(7.7) 11(19)
ANtiTNF 1(12,5) = = 1(7.1) = 2(34)
Abatacept - - - - 1(7,7) 1(1,7)
Tocilizumab - - - - - -
Varios 3(32,5) 2(13,4) 3(32,5) 1(7,1) - 9(15,5)
Antifibréticos 6(75) 7(46,7) 3(32,5) 8(57,2) 3(23,1) 27 (46,5) 0,0066

Las variables numéricas expresan el niimero y porcentaje (entre paréntesis) de cada categoria. En la tabla solo se muestran aquellos resultados de p con diferencias

estadisticamente significativas. Todos los resultados eran significativos a p < 0,05.

* FAMES tradicionales: metotrexato, leflunomida, sales de oro, hidroxicloroquina. MM: micofenolato de mofetilo; AZA: azatioprina; C-A: ciclosporina A; TAC: tacrolimus;

CYC: ciclofosfamida; TNF: factor necrosis tumoral.

" El 67% de los neumélogos encuestados consideraron que los inmunosupresores o las terapias biolégicas tienen el potencial de frenar la progresién de las EPID-EAS y
el 86% de los encuestados conocen el potencial efecto de los firmacos antifibréticos en las EPID-EAS: un 51% los ha utilizado fuera de ficha técnica en estas patologias,

fundamentalmente en EPID-ES, EPID-AR e IPAF (84, 65 y 36%, respectivamente).
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atencién la menor utilizacion de la pletismografia y la prueba de
marcha de seis minutos (PM6M) en el seguimiento del curso de la
enfermedad. Estos hallazgos pudieran estar explicados, en parte,
por los requerimientos técnicos mas complejos que se necesitan
en estas dos tltimas pruebas, pero también porque actualmente el
concepto funcional de progresion de enfermedad esta liderado por
la capacidad vital forzada (FVC) y laDLCO?223, tanto en la propuesta
especifica de progresion de la EPID-EAS del grupo Outcomes Measu-
res in Rheumatoid Arthritis Clinical Trials (OMERACT)?#, como por el
hecho de que laFVCha pasado a considerarse como el objetivo apro-
piado para los estudios del desarrollo de farmacos en el tratamiento
de la FPI y otras EPID%>26, Sin embargo, debemos recalcar que una
de las limitaciones de las PFR, es la experiencia necesaria para su
interpretacion, siendo recomendable no extraer conclusiones de
las cifras aisladas que se obtengan en estas pruebas y si integrar-
las con otras variables, pudiendo ello plantear ciertas dificultades
a facultativos no familiarizados. Entender el verdadero valor de un
«cambio significativo» en las PFR y encajarlo en un contexto clinico-
radiolégico es fundamental para una correcta monitorizacién de la
progresion de la enfermedad, por lo que se hace indispensable la
evaluacién multidisciplinar?!.

Una de las ventajas de la PM6M, es que se trata de una técnica
que mide de forma relativamente sencilla la capacidad funcional
durante el ejercicio, siendo la distancia recorrida durante la misma
la variable que se ha estimado mas s6lida como parametro predic-
tor evolutivo de estas enfermedades. Una reduccién de la distancia
recorrida de mas de 50 m a lo largo de los altimos dos afios se ha
aceptado como expresion de progresién de la enfermedad con inte-
rés pronéstico?’ y algunos autores introducen el comportamiento
oximétrico durante la pruebay surelacién con la distancia recorrida
como estimador de supervivenciaZ®. Enla encuestarealizada, el 75%
de los neumélogos encuestados solicitan regularmente la realiza-
cién de una PM6M en la valoracién inicial y durante el seguimiento
de los pacientes con EPID-EAS.

Recientemente, se han definido nuevos criterios para evaluar la
progresion de la enfermedad?°-32, entre los que se ha afiadido el
empeoramiento radiolégico medido mediante la tomografia axial
computarizada de alta resolucién (TACAR), de ahi que un 20% de
los neumoélogos afirmen realizar una TACAR anual a sus pacientes,
mientras que dos terceras partes de los neumélogos contindian apli-
cando las mismas recomendaciones que en el caso de pacientes con
FPI, y que hacen uso del estudio radiol6gico mediante TACAR tora-
cico exclusivamente cuando la situacién clinica o funcional de sus
pacientes sufre un empeoramiento>. Si bien hasta hace muy poco
el seguimiento de los pacientes con EPID se basaba casi exclusiva-
mente en la expresién clinica y en la evaluacién funcional, hay una
serie de circunstancias que podrian justificar la inclusién rutina-
ria de una prueba de imagen en el seguimiento de estos pacientes,
como son la imposibilidad de obtener pruebas funcionales acep-
tables, estar ante enfermedades en fases incipientes en las que las
variaciones funcionales podrian tener baja sensibilidad para inter-
pretar cambios, disponer de una falsa normalidad en las cifras de
FVC por la coexistencia de enfisema®*, tener otros problemas que
reducirian los volimenes pulmonares como pueda ser la patologia
pleural o de caja toracica o tener un carga genética familiar aumen-
tada de desarrollo de malignidad. Si bien no hay un posicionamiento
oficial sobre esta practica, se podria sentar la hipétesis de que una
o varias de estas razones conducen a este grupo de neumoélogos a
practicar rutinariamente pruebas de imagen en el seguimiento de
sus pacientes>>.

En cuanto al manejo terapéutico, es relevante sefialar que un
91,3% de los encuestados afirman consensuar el tratamiento de
estos pacientes con el reumatélogo. La practica totalidad de los neu-
mologos que se ocupan de las consultas de EPID tienen experiencia
en el uso de fairmacos inmunosupresores, siendo especialmente
frecuente el manejo de azatioprina o micofenolato, y en menor
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proporcién rituximab y ciclofosfamida. Llama también la atencién
que el 50% de los especialistas haya utilizado antifibréticos, en el
tratamiento de pacientes con EPID-EAS. Aunque la evidencia de la
eficacia y seguridad de la terapia con antifibréticos en estas pato-
logias parece consolidarse, especialmente en los casos de EPID-ES
y en EPID-EAS fibrosantes progresivas2%36, debemos recordar que
en el momento de enviar la encuesta estos firmacos no estaban
aprobados por la agencia espafiola del medicamento para estas
indicaciones.

El presente estudio tiene como limitacion principal que los datos
presentados pueden no corresponder de forma rigurosa al manejo
estandar o habitual de las EPID-EAS en la totalidad de los cen-
tros hospitalarios espafioles, sobre todo en aquellos que no tengan
una consulta especifica de EPID. Sin embargo consideramos que si
reflejan el manejo de las EPID-EAS en las unidades acreditadas por
SEPAR, puesto que hemos obtenido la respuestas del 80% de las uni-
dades de alta complejidad, 65% de las unidades especializadas y 57%
de las basicas. Estos datos, tampoco pueden ser generalizables a lo
que ocurra en otros paises o sistemas de salud, ya que la organiza-
cién y recursos pueden diferir de forma sensible a los nuestros, ni
podemos considerar las cifras emitidas por los encuestados como
un estudio epidemioldgico aunque se acerquen a las encontradas
en estudios reales de este tipo.

Esta encuesta, en definitiva, da una visién del manejo en Espafia
de las EPID-EAS, sin que su propésito sea servir como guia de prac-
tica clinica sobre el abordaje de estos pacientes. Consideramos que
es un primer paso para identificar campos de mejora y poder esta-
blecer redes de trabajo con las que sentar las bases del adecuado
manejo multidisciplinar de estos pacientes.

Las consultas y unidades especializadas de EPID forman parte de
muchos de los servicios de neumologia de la red ptiblica espafiola.
La valoracién multidisciplinar de los casos que se estudian y tratan
en ellas es clave para su funcionamiento, con reuniones periédicas
en las que han de participar neumélogos, radiélogos y patélogos,
siendo de especial interés la incorporacién de reumatélogos, dada
la frecuencia con que se valoran EPID-EAS. Las EPID-EAS parecen
ir en aumento en los dltimos afios en la actividad de la unidades
de EPID, lo que pone en evidencia la necesidad de una colaboracién
estrecha entre neumologos y reumatélogos para el correcto manejo
de estas entidades.
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Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo en su ver-
sién electrénica disponible en doi:10.1016/j.0presp.2022.100160.
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