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Resumen  El objetivo del estudio fue determinar las caracteristicas clinicas de los pacientes con esclerodermia
y compromiso pulmonar y evaluar si existen factores clinicos predictores de mayor riesgo de enfer-
medad intersticial. Se estudiaron en forma retrospectiva 40 pacientes con esclerodermia. Fueron divididos en 2
grupos: capacidad de difusién del mondxido de carbono (DLCO) normal (n = 22) y DLCO disminuida (n = 18,
45%). Los pacientes con DLCO disminuida no fueron diferentes en edad (51.1 + 13.5 vs. 53.5 £ 9.3 afios,
p = 0.5182), sexo (varones 13.6%, p = 0.6088 ), presencia de Raynaud (86.6% vs. 85%, p = 0.6272), sindrome
de ojo seco (6.2% vs. 10.5%, p = 1.0000) prevalencia de enfermedad difusa (94.1% vs. 83.3%, p = 0.6026) o
de dilatacion esofagica. El tiempo de evolucién de la enfermedad no fue diferente. La sensibilidad de la disnea
para detectar una DLCO alterada fue 46.6% con una especificidad del 90% y la de la caida de la saturacién de
O, (Sa0,) del 71.4% y 80% respectivamente. Los pacientes con DLCO baja tuvieron mayor prevalencia de
anticuerpos anti-Scl 70 positivos (5/9 vs. 0/11, p = 0.0081) y de incapacidad ventilatoria restrictiva aunque en
56.7% de los pacientes con DLCO disminuida la capacidad pulmonar total (CPT) era normal. La presencia de
hipertensién pulmonar medida por ecocardiograma Doppler fue idéntica (11/13 vs. 10/11, p = 1.0000). Los pa-
cientes con DLCO disminuida tuvieron una prevalencia muy superior de tomografia computada de térax con
evidencias de compromiso intersticial (82.3% vs. 5.8%, p < 0.0001). En conclusion, nuestros datos sugieren
que la disminucion de la DLCO es un hallazgo, muy frecuentemente asociado a TAC de térax con compromiso
intersticial y que no hay variables clinicas que permitan predecir su anormalidad.

Palabras clave: esclerodermia, esclerosis sistémica, enfermedad intersticial pulmonar, DLCO, Scl-70
Abstract Lung involvement in systemic sclerosis. The objective of this study was to determine clinical
predictors of interstitial lung disease in patients with systemic sclerosis (SSc) and pulmonary
involvement as defined by presence of a decreased diffusing capacity for carbon monoxide (DLCO). Forty subjects
with SSc were retrospectively evaluated. Patients were categorized according to their level of DLCO (< 0 > 80%
of predicted). Sensitivity of dyspnea to detect a decreased DLCO was 46.6% and specificity 90%, whereas oxygen
desaturation showed a sensitivity of 71.4% and a specificity of 80%. Patients with decreased DLCO (n = 18)
were not different in age (51.1 + 13.5 vs. 53.5 + 9.3 y, p = 0.5182), sex (male 13.6%, p = 0.6088), prevalence of
Raynaud (86.6% vs. 85%, p = 0.6272), sicca syndrome (6.2% vs. 10.5% p = 1.0000) diffuse cutaneous involvement
(94.1% vs. 83.3%, p = 0.6026) or esophageal dilatation. The duration of symptoms since diagnosis was no
different. Prevalence of pulmonary hypertension assessed by Doppler echocardiography or abnormal nailfold
capillaroscopic findings were identical in both populations. Patients with low DLCO had a significatly higher
prevalence of anti topoisomerase antibodies. (5/9 vs. 0/11, p = 0.0081) and restrictive lung disease. Patients
with low DLCO showed a significantly higher prevalence of abnormal HRCT findings suggestive of ILD (82.3%
vs. 5.8%, p < 0.0001). We conclude that a low DLCO is a frequent finding in SSc patients, strongly associated
with HRCT signs of ILD. We have not found clinical factors predictive for a low DLCO.
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El compromiso pulmonar asociado a la esclerodermia
es clinicamente evidente hasta en 40% de los pacientes
y puede constituir una causa importante de morbimorta-
lidad® 2. La enfermedad intersticial es la méas frecuente
de las formas de compromiso pulmonar y ha adquirido
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creciente interés en la medida en que, debido al mejor
manejo de las complicaciones renales en la esclerodermia,
la mortalidad asociada a enfermedad pulmonar ha sobre-
pasado a la asociada al compromiso renal®*.

Es conocido que la radiologia convencional es poco
sensible para detectar la presencia de enfermedad
intersticial pulmonar, y que la tomografia computada de
térax con cortes de alta resolucion y la determinacion de
la capacidad de difusién para el monoxido de carbono
(DLCO) son indicadores mas adecuados para poner en
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evidencia enfermedad intersticial inicial* 5. Dado que la
mayor parte de los pacientes pueden estar asintomaticos
en esas fases iniciales, la deteccion precoz por realiza-
cion sistematica de estos estudios diagndsticos a pacien-
tes con diagnéstico de esclerodermia seria la Unica for-
ma de determinar la presencia de compromiso pulmonar
inicial.

El objetivo del presente estudio fue determinar las
caracteristicas clinicas de los pacientes con esclero-
dermia y compromiso pulmonar puesto en evidencia por
la caida de la DLCO y evaluar si existen factores clinicos
predictores que seleccionen un grupo de mayor riesgo al
cual pueda limitarse la busqueda sistematica de enfer-
medad intersticial.

Materiales y métodos

Fueron incluidos en forma retrospectiva todos los pacientes
con diagnostico de esclerodermia que concurrieron a los ser-
vicios de Reumatologia del Hospital Rivadavia del Gobierno
de la Ciudad de Buenos Aires y de Neumonologia del Insti-
tuto de Investigaciones Médicas Alfredo Lanari de la Univer-
sidad de Buenos Aires o el Hospital Britdnico de Buenos Ai-
res, y en quienes existia al menos una determinacion de
DLCO entre junio de 2003 y junio de 2006. El diagnéstico de
escle-rodermia fue aceptado cuando se cumplian todos los
criterios de la American Rheumatism Association®.

Se registraron datos clinicos (forma de esclerodermia,
tiempo de evolucion, sintomas clinicos, presencia de compro-
miso de otros érganos), datos funcionales (espirometria y
volumenes pulmonares), determinacion de anticuerpos y ca-
racteristicas de la tomografia computada de alta resolucion
cuando los mismos estuvieran presentes. En algunos pacien-
tes se contaba con registro de presion de la arteria pulmonar
(AP) por ecocardiograma Doppler y con examen capilaros-
cépico.

La determinacion de la DLCO fue realizada en un equipo
Sensor Medics Vmax 229 utilizando valores de referencia de
la ecuacion de Crapo-Morris” (Hospital Britanico) y con un
equipo Collins/GS utilizando ecuacién de Gaensler® (Instituto
de Investigaciones Médicas). Todas las determinaciones se
hicieron de acuerdo a las recomendaciones de la American
Thoracic Society® y el criterio de normalidad fue establecido
como valores iguales o superiores al 80% del valor predicho.
Se definié la presencia de compromiso pulmonar restrictivo
cuando la capacidad pulmonar total (CPT) fue menor al 80%
del valor predicho. Se consider6 que los pacientes tenian
hipertensién pulmonar cuando los valores de presién de AP
estaban por encima de 30 mm Hg en el ecocardiograma?.

La tomografia computada de alta resolucién fue realizada
con cortes de 1.0 mm de espesor y a intervalos de 10 mm a
lo largo de todo el térax. Todas las imagenes fueron obteni-
das en posicion supina a volumen de fin de inspiracién y en
todos los pacientes con hallazgos exclusivamente en areas
de decubito se repitieron los cortes en decubito prono para
asegurar que los cambios no eran secundarios a un efecto
de la gravedad. La tomografia computada de térax fue eva-
luada por dos observadores independientes sin conocer los
datos clinicos ni funcionales.

Se utilizaron equipos comerciales de ELISA para las de-
terminaciones de anticuerpos anticentromero (ACA) y antito-
poisomerasa (anti-Scl 70). La determinacion de anticuerpos
anti-Scl 70 fue confirmada mediante técnica de immunoblot-
ting**.
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Andlisis estadistico: Las variables continuas fueron com-
paradas mediante test t de Student y las variables categori-
cas mediante chi cuadrado y test exacto de Fisher. Se cal-
culé la sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y
negativo para detectar la caida de la DLCO. Todos los valo-
res de p son a dos colas, y el nivel de significancia elegido
es 0.05. Todos los célculos fueron hechos con el paquete
estadistico SPSS 13.0.

Resultados

Se incluyeron 40 pacientes (35 mujeres, edad 53.9 + 12.8
afnos). La edad de comienzo era 47.7 £ 10.2 afios (ran-
go 10 a 69 afios) y el indice de masa corporal (IMC) 33.7
+ 10.4. El tiempo de evolucion era de 6.7 + 6.9 afos
(rango 6 meses a 20 afios). Treinta y cuatro pacientes
tenian tomografia computada (TAC) de térax: en 19 pa-
cientes (55%) la TAC fue considerada normal, en 13 pa-
cientes el diagndstico radiolégico fue de neumonia
intersticial inespecifica (NII) y en 2 pacientes de neumo-
nia intersticial usual (NIU). En 19/30 pacientes (63%) se
constato dilatacion esofagica. Un 74.1% de los pacien-
tes (20/27) eran no fumadores. Veintiséis pacientes te-
nian medicion de la presion de arteria pulmonar (AP) por
ecocardiograma Doppler: 84.6% (22/26) tenian presion
de AP normal. De los 18 pacientes con capilaroscopia
22.2% (4/18) tenian patrén normal, el resto mostraban
un patron tipo esclerodermia (“sd pattern”: desorganiza-
cion de la arquitectura vascular, capilares gigantes, he-
morragias, pérdida de capilares, angiogénesis y areas
avasculares)®. Los datos clinicos y serolégicos se pre-
sentan en la Tabla 1.

Los pacientes fueron divididos en 2 grupos: DLCO
normal (n = 22) y DLCO disminuida (n = 18, 45%). Los
pacientes con DLCO disminuida no fueron diferentes en
términos de edad (51.1 + 13.5 vs. 53.5 + 9.3 afios, p =
0.5182), sexo (varones 13.6%, 3/22 vs. 11.1%, 2/18, p =
0.6088 ), presencia de Raynaud (86.6%, 13/15 vs. 85%,
17/20, p = 0.6272), sindrome de 0jo seco (6.2%, 1/15 vs.
10.5%, 2/19, p = 1.0000) o prevalencia de enfermedad
difusa (94.1%, 16/17 vs. 83.3%, 15/18, p = 0.6026). La
prevalencia de dilatacion esofégica verificada en la TAC
no fue estadisticamente diferente en los dos grupos
(DLCO normal 10/14 vs. DLCO disminuida 9/16, p =
0.7089) como tampoco fue diferente el valor de la DLCO
en los pacientes con y sin dilatacion esofagica (73.6 +
13.8% vs. 77.6 £ 22.4%, p = 0.6027).

El tiempo de evolucion de la enfermedad no fue dife-
rente en ambas poblaciones (DLCO normal 6.3 + 4.8 afios
vs. 5.1 + 5.7 afios, p = 0.6357). La disnea fue mas preva-
lerte en pacientes con DLCO disminuida (46.6% vs. 10%,
p =0.0216), pero la sensibilidad de la disnea para detec-
tar una DLCO alterada fue solamente 46.6% con una
especificidad del 90%, un valor predictivo positivo (VPP)
de 77.8% y un valor predictivo negativo (VPN) de 69.2%.
La caida de la saturacion de O, (SaO,) tuvo una sensibi-



COMPROMISO PULMONAR EN ESCLERODERMIA

lidad del 71.4% con una especificidad del 80%, un VPP
del 71.4% y un VPN del 80%.

La prevalencia de factor antinicleo positivo no fue dife-
rente (DLCO normal: 12/13 vs. 7/8, p = 1.000) y tampoco
la de anticuerpos anticentromero positivos (7/9 vs. 2/4, p =
0.5301). Sin embargo, los pacientes con DLCO baja tu-
vieron una prevalencia significativamente mayor de
anticuerpos anti-Scl 70 positivos (5/9 vs. 0/11, p = 0.0081).

Los pacientes con DLCO disminuida mostraron una
mayor prevalencia de incapacidad ventilatoria restrictiva
medida por espirometria y por determinacion de volime-
nes pulmonares (Tabla 2), pese a que en 56.7% de los
pacientes con DLCO disminuida (9/16) la CPT era nor-
mal. La presencia de hipertensién pulmonar medida por
ecocardiograma Doppler no fue superior en los pacien-
tes con DLCO disminuida (11/13 vs. 10/11, p = 1.0000)
como tampoco lo fueron los hallazgos anormales de la
capilaroscopia (DLCO normal, capilaroscopia normal
3/10 vs. 2/5, p = 1.0000). En los 18 pacientes que tenian
determinacion de presiéon de AP y capilaroscopia, la pre-
valencia de hallazgos normales fue significativamente
menor en presencia de hipertension pulmonar (AP nor-
mal, capilaroscopia normal 3/13 vs. 0/4, p =0.0147) y nin-
guno de los 4 pacientes con hipertension pulmonar mos-
tré un patron capilaroscopico normal. La prevalencia de

TABLA 1.— Manifestaciones clinicas y serolégicas

Manifestaciones clinicas % n
Raynaud 88.5 31/35
Disefia 28.5 10/35
Disfagia 54.3 19/35
Ojo seco 8.6 3/35
Induracién de la piel 62.8 22/35
Esclerodactilia 31.4 11/35
Forma difusa 85.7 30/35
Scl 70 positivo 20 4/20
Anti centromero positivo 55 11/20
FAN positivo 90.4 19/21
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hipertension pulmonar fue 15.3% en la poblacién global y
22.2% en el subgrupo con capilaroscopia anormal.

Los pacientes con DLCO disminuida tuvieron una pre-
valencia muy superior y estadisticamente significativa de
TAC de térax con evidencias de compromiso intersticial
(82.3%, 14/17 vs. 5.8%, 1/17, p =< 0.0001). La sensibi-
lidad de la DLCO para detectar una TAC de térax con
signos de compromiso intersticial fue 93.3% y la especi-
ficidad 82.3%, con un valor predictivo positivo de 82.2%
y un valor predictivo negativo de 94.1%. Solamente 3
pacientes con DLCO disminuida tuvieron radiografia sim-
ple de térax normal (21.4%). Todos ellos tenian capaci-
dad pulmonar total normal y en ninguno de ellos el valor
de DLCO estuvo por debajo del 50%. Uno de los 3 pa-
cientes presentaba discreto aumento de la presion de la
arteria pulmonar (30 mm de presion sistélica medida por
ecocardiograma). Un solo paciente tuvo incremento im-
portante de la presion de arteria pulmonar (AP medida
por ecocardiograma doppler 91 mm Hg). En este pacien-
te la DLCO estaba marcadamente disminuida (54%), la
capacidad vital (CV), el volumen espiratorio forzado en
el primer segundo (VEF1) y la CPT eran normales y du-
rante la caminata de 6 min se produjo una caida de la
saturacion de oxigeno (Sa0,) de 17 puntos.

Treinta y ocho pacientes tenian determinacion de volu-
menes pulmonares. Si se definia enfermedad pulmonar
como la presencia de DLCO y CPT < 80%, solamente 7
pacientes (18.4%) presentaban enfermedad pulmonar
mientras que 9 pacientes (23.7%) tenian descenso aisla-
do de la DLCO. Entre los pacientes con disminucion aisla-
da de la DLCO, 66.6% tenian una TAC de torax anormal.

Discusion

Los resultados del presente estudio demuestran que un
considerable niumero de pacientes (45%) muestran dis-
minucién de la DLCO y que no hay variables clinicas (ex-
cepto la positividad de los anticuerpos anti topoi-somerasa
que permitan predecir qué pacientes tendran mayor ries-
go de tener alteraciones funcionales pul-monares.

TABLA 2.— Valores de funcion pulmonar en pacientes con DLCO normal y disminuida

Indicador funcional DLCO normal DLCO disminuida p
(en % del valor predicho)

CVF 94.1 + 12.1% 70.7 + 18.6% < 0.0001
VEF1 99.1 + 19.1% 75.1 + 15.8% 0.0003
VEF1/CVF 78.8 + 8.8% 83.3 + 13.1% 0.2442
TLC 100.9 * 13.8% 81.6 + 21.8% 0.0040
CcVv 94.4 + 11.9% 715 + 20.7% 0.0004

DLCO: capacidad de difusién del mondxido de carbono
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TABLA 3.— Caracteristicas clinicas y funcionales de pacientes con enfermedad restrictiva.

Manifestaciones clinicas

Enfermedad pulmonar

Sin caida de los p

restrictiva volimenes pulmonares
Edad comienzo 48.5 + 8.9 afios 47.4 + 10.7 afos 0.8125
Tiempo de evolucion 6.6 + 7.2 afos 6.7 + 5.5 afios 0.9662
Raynaud 80% 92.8% 0.3996
Disnea 16.6% 17.8% 1.0000
Disfagia 40% 53.5% 0.6562
Esclerodactilia 21.4% 50% 0.3058
Forma difusa 100% 88.4% 0.5585
TAC con compromiso intersticial 100% 25% 0.0007
TAC con dilatacion esofagica 20% 53.5% 0.6195
DLCO (en % del predicho) 53.6 + 10.7% 82.6 + 17.9% 0.0002
Scl 70 positivo 50% 7.6% 0.1206

La disminucion de la DLCO es un dato de importancia
critica para la deteccidon del compromiso intersticial
pulmonar en las enfermedades del tejido conectivo, ya
gue es probablemente el indicador mas sensible para
determinar la presencia de enfermedad pulmonar. La dis-
minucién de la DLCO ha sido sefialada con prevalencia
variable en distintas series. Mientras De Santis y col. co-
municaron que 90% de sus pacientes mostraban DLCO
disminuida?®, el grupo de la Universidad de Hong-Kong
mostré mas recientemente que solo 46% de sus pacien-
tes tenian una DLCO anormal** y otras series muestran
prevalencias intermedias entre esos extremos*>16. A pe-
sar de la elevada sensibilidad de esta alteracion funcio-
nal, no todos los pacientes con DLCO disminuida tienen
enfermedad intersticial. Entre los 815 pacientes de la base
de datos de la Universidad de Pittsburg, 19% mostraban
una DLCO disminuida con volimenes pulmonares nor-
males. Si bien un subgrupo de estos pacientes (11%)
demostraron tener hipertensiéon pulmonar, la mitad de los
pacientes con DLCO disminuida aislada tuvieron mejo-
ria espontanea de la misma en un seguimiento a 5 afios'’.
También en el caso de la DLCO aislada la prevalencia
comunicada es tan variable como 19 a 74%%'%17. En
nuestra serie, mientras que solamente 18.4% presenta-
ban un defecto funcional restrictivo, 23.7% tenian des-
censo aislado de la DLCO. Estas diferencias en la litera-
tura pueden estar relacionadas con factores de variabili-
dad del método, con la definicion de normalidad segun la
ecuacion de referencia utilizada, con el sesgo de selec-
cion de la poblacion estudiada o con verdaderas diferen-
cias entre distintas poblaciones. Ha sido demostrado que
el valor de DLCO medida en dos equipos diferentes pue-
de variar méas de 9% en un mismo sujeto’® con variacio-
nes intraindividuales y con el mismo equipo entre 4y 8%?°.
Por otra parte, al igual que en otras determinaciones de
funcién pulmonar, la seleccion de la ecuacion de refe-
rencia para definir los valores normales puede tener in-

fluencia critica?®, especialmente cuando se incluyen gru-
pos raciales diferentes?:. Por otro lado, las caracteristi-
cas de seleccion de los pacientes (posibles diferentes
criterios de definicion de esclerosis sistémica en series
mas antiguas, diferencias de composicion segun el ori-
gen del reclutamiento) pueden influir en la composicion
de la muestra. Por ejemplo, mientras algunas series pre-
sentan prevalencias de enfermedad difusa del 24%?3,
otras incluyen un 55% de formas difusas? o aiin mayo-
res, como la presente serie en que el 85% de los pacien-
tes tenia una forma difusa. Este sesgo de seleccion pue-
de estar relacionado a las especialidades en que se
reclutan los pacientes (Neumonologia, Reumatologia,
Dermatologia) que no constituyen la totalidad de los pa-
cientes con esclerodermia. Han sido demostradas ade-
mas diferencias geograficas relacionadas fundamental-
mente con diferencias de clasificacion y definicion de la
enfermedad? que pueden explicar muchas de las dife-
rencias clinicas, seroldgicas y aun prondsticas comuni-
cadas por distintos grupos?:.

Ninguna de las variables clinicas estudiadas (edad de
comienzo, duracion de la enfermedad, compromiso cu-
taneo, presencia de Raynaud, prevalencia de sindrome
de ojo seco, presencia de disfagia, esclerodactilia) per-
mitié diferenciar los pacientes con DLCO disminuida.
Podria argumentarse que el agrupamiento de los pacien-
tes por los valores de DLCO mas que por la presencia de
un defecto restrictivo, incluiria pacientes sin verdadera
enfermedad pulmonar. De la misma manera, el debate
de si el valor a utilizar para seleccionar pacientes con
potencial compromiso pulmonar debe ser el de la DLCO
o el de la DLCO corregida al volumen alveolar (DLCO/
VA), si bien excede los objetivos de la presente discu-
sion, no parece justificar este ultimo indicador como va-
lor de deteccion?-%, El dato mas relevante aportado por
nuestra serie es que 66.6% de los sujetos con disminu-
cion aislada de la DLCO tenian una TAC de térax patolo-
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gica, destacando asi el valor de deteccion de la DLCO.
Sin embargo y a los efectos de comparar nuestros resul-
tados con los de otras series, comparamos también los
pacientes con compromiso pulmonar definido por DLCO
y CPT menor del 80%. Tampoco en este caso pudimos
identificar diferencias clinicas entre los grupos.

La falta de correlacién entre el compromiso extra-
pulmonar y los valores de funcién pulmonar ha sido pre-
viamente comunicada?’ con la excepcion del compromi-
S0 cutaneo y esofagico. En relacion a la mayor prevalen-
cia de compromiso pulmonar en pacientes con enferme-
dad difusa, la misma ha sido demostrada en varias se-
ries?>28 aunque este hallazgo no es constante® ni ha po-
dido demostrarse relacion entre la magnitud del compro-
miso cutaneo y la gravedad de la enfermedad pulmonar®.
En realidad, nuestro estudio no permite inferir la verda-
dera influencia de la extension de enfermedad cutanea
debido a la muy elevada prevalencia de enfermedad di-
fusay consecuentemente los muy pocos casos de enfer-
medad limitada.

Es mas llamativo entre nuestros pacientes el hallazgo
de similar prevalencia de sintomas esofagicos o de dila-
tacion esofagica en la TAC de térax en pacientes con y
sin disminucion de la DLCO. Lock et al*! investigaron 43
pacientes con esclerodermia de los cuales 60.5% tenian
evidencias de hipoperistalsis o aperistalsis en la
manometria. Los volimenes pulmonares eran significati-
vamente mas bajos en este grupo de pacientes. Jonson
y col. mostraron correlacion entre el grado de deterioro
de laDLCOYy la gravedad del reflujo®2 mientras que Marie
y col. demostraron que los pacientes con dismotilidad
esofagica grave, moderada o nula registraban valores
diferentes de DLCO (68% vs. 94% vs. 104%), tenian dis-
tinta prevalencia de compromiso intersticial en la TAC
(57% vs. 27% vs. 18%) y mostraban caida mas rapida de
la funcion pulmonar a mayor grado de disfuncion motora
del es6fago®® 34, probablemente esto esté relacionado con
los diferentes métodos para definir compromiso esofagico
(radiologia vs. manometria).

Los pacientes con DLCO disminuida tuvieron una pre-
valencia muy superior de compromiso intersticial en la
TAC de torax (82.3% vs. 5.8%) mostrando el enorme va-
lor de la DLCO como método de deteccion del compro-
miso intersticial. De la misma manera, los valores de CPT
fueron significativamente menores en este grupo de pa-
cientes, pero de todas maneras, 56.2% de los pacientes
con DLCO disminuida mostraban CPT normal, ratifican-
do hallazgos previos sobre una mayor sensibilidad de la
DLCO para la deteccion del compromiso intersticial®¢-%,
La relacién exacta entre la apreciacion de la magnitud
del compromiso intersticial y los hallazgos de la DLCO y
la TAC de térax no fueron el objetivo de este estudio,
pero es sabido que el valor de la DLCO en pacientes con
esclerodermia es uno de los indicadores pronosticos mas
confiables** y hay evidencia de que correlaciona signi-

433

ficativamente con la extension de enfermedad en la TAC®.
Esto no implica que todos los pacientes con DLCO dis-
minuida o con imagenes de compromiso intersticial en la
TAC tienen enfermedad intersticial pulmonar clinicamente
relevante o que merezca tratamiento, y sin duda los va-
lores de los volumenes pulmonares (basicamente la CPT)
son de importancia a la hora de la toma de decisiones
sobre tratamiento®. Pero a nuestro juicio, la identifica-
cién temprana de la presencia de compromiso intersticial
en la TAC es un valioso indicador para determinar qué
grupo de pacientes merece seguimiento con vigilancia
estrecha sin esperar la caida de la CPT.

Otra de las diferencias identificadas en nuestros pa-
cientes con DLCO disminuida fue la mayor prevalencia
de anticuerpos anti-topoisomerasa positivos. Este hallaz-
go ya habia sido comunicado previamente. Jacobsen y
col.** demostraron en 230 pacientes un incremento del
riesgo relativo de compromiso pulmonar de 2.8 (p <
0.0001) en pacientes con Scl-70 positivo, confirmando
los hallazgos de series previas*?“3. En forma inversa, hay
evidencias en la literatura de que la presencia de
anticuerpos anti-centromero (ACA) esta asociada a una
menor prevalencia de compromiso pulmonar. Kaney col.
mostraron una mejor funcion pulmonar en pacientes  con
ACA positivos (CPT 98.6 £ 3.9% vs. 79.7 £3.1%, P<
0.001)? hallazgo que fue reproducido posteriormente por
otros grupos® 4. En nuestros pacientes no pudimos identi-
ficar diferencias en la prevalencia de ACA positivos, pero
probablemente esto sélo sea secundario al escaso nime-
ro de pacientes que tenian determinacion del anticuerpo.

Tampoco los hallazgos de la capilaroscopia fueron
diferentes en pacientes con y sin disminucién de la DLCO
pese a que la prevalencia de hipertension pulmonar en
nuestra serie fue similar a la informada por otros grupos
(15. 3% en nuestra serie, 18.2% en la Mukerjee y col.)*.
La prevalencia de hipertensiéon pulmonar también es va-
riable en la literatura (8-28%) dependiendo probablemen-
te del método de estudio y de los valores de corte para
definir hipertension pulmonar*¢-“® pero, como en nuestros
pacientes, la capilaroscopia anormal es un hallazgo fre-
cuente entre los que muestran valores elevados de pre-
sion de la arteria pulmonar®. Nuestros pacientes con
hipertension pulmonar tenian todos patron tipo escle-
rodermia en la capilaroscopia, tal como fue descripto por
Ontsuka y col.%°. Sin embargo, si bien los cambios en los
capilares son considerados la consecuencia de un esta-
dio temprano de la microangiopatia de la esclerodermia
causados principalmente por la resistencia precapilar aso-
ciada al dafio endotelial y los cambios estructurales de
las arterias de los dedos®, la relacion fisiopatoldgica con
el dafio vascular pulmonar no ha sido definida.

Considerando el elevado valor predictivo de la DLCO
para determinar la presencia de una TAC de térax con
compromiso intersticial y aceptando que aun cuando este
ultimo hallazgo no necesariamente significa enfermedad
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pulmonar clinicamente relevante, la medicion sistemati-
ca de la DLCO parece una sugerencia razonable. Te-
niendo en cuenta que la DLCO no es una determinacion
facilmente accesible en nuestro medio® era de interés
tratar de identificar qué pacientes tenian mayor riesgo
de presentar una DLCO anormal, a fin de disminuir los
sujetos sometidos a catastro de funcion pulmonar. No
habiendo factores clinicos que diferenciaran pacientes
con y sin compromiso pulmonar se exploro el valor de la
disnea y la caida de la SaO, durante el ejercicio. Sin
embargo, la sensibilidad de la presencia de disnea o de
la caida de la SaO, durante la caminata no fueron sufi-
cientemente altas (46.6% Yy 71.3%) para descartar la pre-
sencia de DLCO disminuida por estos indicadores.

En conclusion, nuestros datos sugieren que la disminu-
cion de la DLCO es un hallazgo frecuente, que el mismo
esté asociado con una elevada prevalencia de TAC de t6-
rax con compromiso intersticial y que no habiendo varia-
bles clinicas que permitan predecir su anormalidad, la me-
dicion sistematica de la DLCO deberia ser de rutina en pa-
cientes con esclerodermia. La elevada prevalencia de
hipertension pulmonar en los pacientes con capilaroscopia
positiva justifica la medicion de presion de la arteria pulmonar
con ecocardiografia en estos pacientes.
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